ISSN 1668-9151 ¢ Diciembre 2021

REVISTA ARGENTINA DE

NEUROCIRUGIA

SUPLEMENTO ESPECIAL NEUROCIRUGIA PEDIATRICA

3 b4

o
L’%Z}J ASOCIACION ARGENTINA DE
N euroarugla
O g d Difusion de la
n Argen t a de Neurocirugia



SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

REGLAMENTO DE PUBLICACIONES
REVISTA ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA
INFORMACION PARA LOS AUTORES

La Revista Argentina de Neurocirugia. Organo de difusién de la Asociacién Argentina de Neurocirugia. tiene

por objetivo difundir la experiencia de los neurocirujanos, especialidades afines. los avances que se produzcan en

el diagndstico. tratamiento de la patologia neuroquirdrgica. Solo publicard material inédito.

Tipos de articulos:

Articulos de Revisién: serdn una actualizacién del conocimiento en temas controvertidos. Si son revisio-
nes sistemdticas se organizaran en introduccién, material. método, resultados, discusién. conclusién. Si no lo
son, la organizacién quedara. criterio del autor.

Articulos Originales: se comunicarin los resultados de estudios clinico-quirdrgicos. diagnésticos. Se orga-
nizarin en introduccién, material. método, resultados, discusién. conclusién.

Casos Clinicos: se comunicardn un caso. varios relacionados, que sean de interés, en forma breve. Las refe-
rencias no deberdn ser mayores a 15. Se organizaran en introduccién, descripcién del caso, discusién. con-
clusién.

Notas Técnicas: se describirdn nuevas técnicas. instrumental novedoso en forma breve. Las referencias no
deberdn ser mayores a 15. Se organizardn en introduccién, descripcién del instrumental y/o técnica, discu-
sién. conclusién.

Bibliografia Comentada: se analizardn uno. mds articulos publicados en otras revistas. Se organizardn en
introduccidn, anilisis, sintesis. conclusién.

Articulos Breves: se organizaran igual que los articulos extensos, de acuerdo. la categoria. la que pertenez-
can (original. caso clinico. nota técnica). No superardn las 1.500 palabras. Tendrdn solo un resumen en in-
glés (estructurado de acuerdo. su categoria) que no supere las 250 palabras,. fotos. cuadros.. referencias.
Articulos Varios: articulos sobre historia de la neurocirugia, ejercicio profesional, ética médica. otros rela-
cionados con los objetivos de la revista. La organizacién quedara. criterio del autor.

Nota Breve: colaboracién de no mis de media pdgina sobre temas relacionados con la medicina.

Cartas al Editor: incluirdn criticas. comentarios sobre las publicaciones. Estas, si son adecuadas, serdn pu-
blicadas con el correspondiente derecho. réplica de los autores aludidos.

Independientemente del tipo de articulo, los resimenes deben ser estructurados en: Objetivo, Material. Méto-

dos, Discusién. Conclusién.

Para consultar el reglamento completo:
WWW.ranc.com.ar

Recuerde que los trabajos pueden ser enviados inicamente en forma on-line
a través del formulario en nuestro sitio web.

Editores Responsables RANC
Asociacién Argentina de Neurocirugia
Pampa 1391, 4° Piso, Oficina 401 (1428), Buenos Aires, Argentina
Teléfono:(011) 4788-8920/(011) 4784-0520




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

REVISTA ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA

Fundada en 1984

()rgano de difusion de la Asociacién Argentina de Neurocirugia (AANC)

Director
Rubén Mormandi
FLENI, CABA

Secretario de Redaccién
Martin Guevara
Hospital Fernindez, C.A.B.A.

Martin Guevara
Hospital Fernindez, C.A.B.A.
Martin Sdez
Sanatorio los Arcos, C.A.B.A.
Pablo Rubino
Hospital El Cruce, Florencio Varela
Pablo Ajler
Hospital Italiano de Buenos Aires
Sergio Pampin
Hospital Posadas, Ramos Mejia
Tomds Funes
Sanatorio Otamendi, C.A.B.A.
Jorge Bustamante
Hospital de Nifios Ludovica, La Plata
Federico Landriel
Hospital Italiano de Buenos Aires
Leopoldo Luque
Hospital Aleman, C.A.B.A.
Claudio Centurién
Clinica Privada Vélez Sarsfield, Cérdoba
Romina Arganaraz
Hospital Garrahan, C.A.B.A.
Federico Sinchez Gonzilez
Clinica de Cuyo, Mendoza
Alfredo Guiroy
Hospital Espafiol, Mendoza
Marcelo Orellana
Hospital El Cruce, Florencio Varela
Carlos Zanardi
Clinica la Pequefia Familia, Junin
Juan Francisco Villalonga

Servicio de Neurocirugia, Hospital Padilla, Tucuman.

Co-director
Matteo Baccanelli
Hospital Italiano de Buenos Aires

Editor Fundador
Leé6n Turjanski
Ex Jefe de Servicio de Neurocirugfa. Hospital Cosme Argerich, C.A.B.A.

Comité de Redaccion

Juan Bottan

Servicio de Neurocirugia, Hospital General de Nifios Pedro de
Elizalde, C.A.B.A.

Carina Olga Maineri

Servicio de Neurocirugia Pedidtrica, Hospital Italiano de Buenos

Aires, C.AB.A
Luis Gastén Dech

Servicio de Neurocirugia, Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez,

C.ABA.
Matias Baldoncini
Hospital San Fernando, Provincia de Buenos Aires
Mandolesi Jorge
Fundacién Favaloro y FLENI. C.A.B.A, Argentina
Furst Ezequiel
Hospital Central de Mendoza. Ciudad de Mendoza, Argentina
Mannara Francisco
Hospital Fernindez. C.A.B.A.
Acufia Marcelo
Hospital Santa Lucia. C.A.B.A.
Picard Nelson
Clinica la Pequefia Familia. Junin, Buenos Aires
Salazar Javier
Fundacién Favaloro. C.A.B.A.
Yasuda Ezequiel
Hospital de Clinicas “José de San Martin”. C.A.B.A.,
Landaburu Pablo
Hospital Luisa C. De Gandulfo. Buenos Aires

Gilda Di Masi

Hospital de Clinicas “José de San Martin”y Hospital Britinico
de CABA.

Ana Lovaglio
Hospital de Clinicas “José de San Martin”y Fundacién Favaloro




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

REVISTA ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA

Comité Cientifico Asesor
Andrés Barboza
Hospital Central, Mendoza.
Carlos Rugilo
Hospital Garraham, C.A.B.A.
Daniel Orfila

Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades Neurolégicas de la

Infancia (FLENI), C.A.B.A.
Dante Intile
Sanatorio Anchorena, C.A.B.A.
Fabiana Lubieniecki
Hospital Garraham, C.A.B.A.
Ignacio Casas Parera
Instituto de Oncologia “Angel Roffo”, C.A.B.A.
Inés Tamer
Sanatorio Trinidad, San Isidro, Buenos Aires.
Liliana Tiberti

Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades Neurolégicas de la
Infancia (FLENI), C.A.B.A.

Lucas Ferndndez
Sanatorio Anchorena, C.A.B.A.
Luis Gastén Dech
Servicio de Neurocirugfa, Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez, CA.B.A.
Mariana Bendersky
Hospital Italiano de Buenos Aires, C.A.B.A.
Nicolds Marcelo Ciarrocchi
Hospital Italiano de Buenos Aires, C.A.B.A.
Ricardo Miguel Ruggeri
Leben Salud, Neuquén.
Silvina Figurelli
Hospital General “Juan Ferndndez”, C.A.B.A.

Comité Cientifico Internacional
Jimmy Achi Arteaga - Neurocirugia
Clinica Guayaquil, Guayaquil, Ecuador.
Mario Alonso Vanegas - Neurocirugia

Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Manuel Velasco
Suarez”, Ciudad de México, México.

Miguel Angel Andrade Ramos - Neurocirugia
Hospital Civil “Dr. Juan Menchaca”, Guadalajara, México.
Manuel Campos * Neurocirugia

Clinica Las Condes, Santiago de Chile, Chile. Felipe de Alencastro
(Neurocirugia). Hospital Mae de Deus, Porto Alegre, Brasil.

Jean de Oliveira - Neurocirugia
AC Camargo Cancer Center, San Pablo, Brasil.
Fernando Goldenberg * Neurointensivismo
Neuroscience Critical Care, Chicago, Estados Unidos.
Juan Luis Gémez Amador * Neurocirugia
Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia
“Manuel Velasco Suarez”, Ciudad de México, México.
Gerardo Guinto - Neurocirugia
Centro Neurolégico ABC, Ciudad de México, México.
Mario Izurieta - Neurocirugia
Hospital Alcivar, Guayaquil, Ecuador.
Marcos Maldaun * Neurocirugia
Hospital Sirio Libanes, San Pablo, Brasil.
Fernando Martinez Benia - Neurocirugia
Hospital de Clinicas, Montevideo, Uruguay.
Jorge Mura Castro - Neurocirugia
Instituto de Neurocirugia Asenjo, Santiago de Chile, Chile.
Edgar Nathal Vera - Neurocirugia

Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Manuel Velasco
Suarez”, Ciudad de México, México.

José Antonio Soriano * Neurocirugia
Centro Neurolégico ABC, Ciudad de México, México.
Nestor Taboada - Neurocirugia
Clinica Portoazul, Barranquilla, Colombia.
José Valerio - Neurocirugia
Miami Neuroscience Center, Miami, Estados Unidos.
Fernando Velandia * Neuropatologia
Universidad del Rosario, Bogotd, Colombia.
Luis AB Borba * Neurocirugia

Hospital de Clinicas de la Universidad Federal de Parana. Curitiba,
Parani, Brasil

Edgardo Spagnuolo * Neurocirugia
Hospital Policial. Montevideo, Uruguay

Comité Cientifico de Expertos

Leén Turjansky
Osvaldo Betti
Aldo Martino
Departamento de Neurociencias, C.A.B.A.
Julio César Suarez
Luis Lemme Plaghos
Centro Endovascular Neurolégico Buenos Aires, C.A.B.A.
Juan José Mezzadri
Hospital Universitario Fundacién Favaloro, C.A.B.A.
Jaime Rimoldi
Hospital Rivadavia, C.A.B.A.

Horacio Fontana
Graciela Ziccaro
Sanatorio de la Trinidad, C.A.B.A.
Marcelo Platas
Hospital presidente Perén, Provincia de Buenos Aires.
Rafael Torino
Hospital Britdnico de Buenos Aires, C.A.B.A.
Mariano Socolovsky
Hospital de Clinicas “José de San Martin”, C.A.B.A.
Alvaro Campero
Hospital Padilla, Tucuman




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

REVISTA ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA

Directores anteriores de la Revista Argentina de Neurocirugia

1984-1989

Leén Turjanski. Hugo N. Usarralde. Osvaldo Betti. Aldo Martino (h)

1990
Leén Turjanski. Hugo N. Usarralde

1991-2001
Leén Turjanski. Julio César Sudrez

2002-2004
Luis Lemme Plaghos. Juan José Mezzadri

2005-2006

Juan José Mezzadri. Horacio Fontana

2007-2008

Horacio Fontana. Jaime Rimoldi

2009-2010

Graciela Zuccaro. Marcelo Platas

2011-2012
Rafael Torino. Marcelo Platas

2013-2014
Marcelo Platas. Jaime Rimoldi

2015-2016
Jaime Rimoldi. Mariano Socolovsky

2017-2018

Mariano Socolovsky. Alvaro Campero

2019-2020
Alvaro Campero. Ruben Mormandi

Secretarfa: Katia Angielczyk info@visionproducciones.com.ar

Secretaria Editorial: Luciana Mangé luciana.mango@gmail.com

Servicios graficos: Visién Producciones. Teléfono: +54 11 5238 6052 @ ASOCIAGION ARGENTINA DE

Neurocirugia

La Revista Argentina de Neurocirugia es una publicacién trimestral editada en la Ciudad Auténoma de Buenos Aires,

Argentina. Propietaria: Asociacién Argentina de Neurocirugia. Se distribuye entre los miembros de esta Asociacién. por
suscripcién. Registro Nacional de Derechos de Autor N° 429503. El titulo es marca registrada N° 2026828. Las opiniones

vertidas por los autores de los trabajos publicados son de su exclusiva responsabilidad. no necesariamente reflejan la de los

editores.

Esta revista estd indizada en LATINDEX. LILACS (Literatura Latinoamericana de Ciencias de la Salud) base de datos
que contiene la produccién bibliografica en Salud, producida por todos los paises de la Region de América Latina. el Caribe,
como asi también para la BINACIS (Bibliografia Nacional de Ciencias de la Salud de Argentina).

Disefio y diagramacién: Visién Producciones. Sergio Epelbaum, Nehuén Hidalgo, Soledad Palacio y Katia Angielczyk

www.visionproducciones.com.ar. info@visionproducciones.com.ar




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

@ ASOCIACION ARGENTINA DE

Neurocirugia

ASOCIACION ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA
Fundada en 1959

Comisién Directiva 2018-2020

Presidente
Vice-Presidente

José Nallino

Mariano Socolovsky

Secretario  Ignacio Barrenechea
Pro-Secretario Mateo Baccanelli
Tesorero  Juan Magaro
Pro-Tesorero  Rodolfo Recalde
Vocales  Pablo Ajler
Juan Pablo Casasco
Andrés Cervio
Juan Pablo Emmerich
Martin Olivetti
Javier Toledo
Tribunal de Honor
Miembros Titulares Miembros Suplentes
Fernando Garcia Colmena Silvia Berner Alberto Ricco
Jorge Lambre Graciela Zuccaro Martin Saez
Coordinadores de los Capitulos
Raquimedular Pediatria y Fetal Vascular
Leopoldo Luque Bustamante Jorge Mormandi Rubén
Alfredo Guiroy Argafaraz Romina Lemme Plaghos Luis
Carlos Zanardi Morsucci Edgardo Furst Ezequiel
Federico Landriel Gonzalez ramos Javier Garcia Colmena Fernando
Facundo Van Isseldyk Del Rio Ramiro Chiarullo Marcos

Portillo Medina Santiago

Base de craneo. tumores Funcional. Radiocirugia

Gonzalez Abbati Santiago Neurotrauma Casasco Juan Pablo
Berner Silvia Rimoldi Jaime Seoane Pablo
Mural Miguel Vergara Guillermo Mandolesi Jorge
Zuccaro Graciela Pauletti Gabriel Sanchez Gonzilez Federico
Rabadan Alejandra Pinto Herndn Piedimonte Fabidn
Zaninovich Roberto Olmedo Germin
Cigol Joaquin

Nervios Periféricos
Cuello Mariano
Garategui Lucas
Arneodo Martin

Di Masi Gilda

Asociacion Argentina de Neurocirugia

SEDE SECRETARIA

Secretaria: Carolina Allegro

Pampa 1391, 4to Piso, Oficina 401 (1428) C.A.B.A.
Teléfono: (011) 4788-8920/(011) 4784-0520

secretaria@aanc.org.ar. www.aanc.org.ar




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

COLEGIO ARGENTINO DE NEUROCIRUJANOS

Autoridades

Decano
Guillermo Ajler

Vice-Decano
Oscar Alexenicer

Secretario de Actas y Correspondencia
Alfredo Houssay

Secretario de Jurados y Examenes
Juan Mezzadri

Seretario Tesorero
Ricardo Berjano

Secretarios Suplentes
Rafael Torino
Javier Goland
Cristian De Bonis




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

SUPLEMENTO PEDIATRIA
INDICE

EDITORIAL

Mario S. Jaikin

ARTICULOS ORIGINALES

S01 - ¢Cual es el rol del tratamiento quirdrgico en el manejo de la hipertension endocraneana idiopatica
refractaria al tratamiento médico?
Zuccaro Graciela, Gonzélez Ramos Javier, Antacle Alejandra, Clementi Macarena

S09 - Revision endoscépica ante el fallo de la Tercer Ventriculostomia en pacientes pediatricos
Grisotto L, Colombo G, Tello Brogiolo N, Bustamante J, D’Agustini MO

S17 - Tumores intramedulares pediatricos: revisiéon de 6 casos
Christian Pirozzi Chiusa, Martin Pinto, Carlos Routaboul

S§25 - Validacién de Escalas de Eventos Adversos en Neurocirugia Infantil
Alejandro Saravia Toledo, Mario Sergio Jaikin

S35 - Drezotomia lumbosacra para control de dolor en nifos con paralisis cerebral y luxaciéon dolorosa de
cadera.
Victor Adrian Mufioz, Bertolotti R, Torresi J, Martinez S, Borgino V, Chinchallan J

S39 - Ependimomas Intracraneales en Pediatria: enfoque clinico-quirtrgico
Molina Silvina, Diaz Verénica Alejandra, Tello Brogiolo Nicolas, D’ Agustini Marcelo

NOTATECNICA

845 - ;Como transformar un elipsoide en un esferoide? Técnica quirdrgica para la correccién de la sinostosis
sagital basada en un modelo geométrico
Morsucci E.; Houssay A.; Beninca J.; Ferraro Florencia; Ibafiez M.

REPORTE DE CASO

S§56 - Schwannoma intraparenquimatoso en pediatria
Gonzalo Colombo, Luciano Grisotto, Eugenia Altamirano, Verénica Diaz, Marcelo Osvaldo D°’Agustini

TAPA: Las imagenes de portada corresponden a varios de los articulos publicados en este suplemento




SUPLEMENTO PEDIATRIA | 2021

EDITORIAL

¢Por qué publicar un articulo cientifico en el Suplemento de Neurocirugia Pedidtrica de la RANC en esta época en la
que parece estar todo dicho y podemos acceder a cualquier publicacién del mundo con mds historia y con participacién
de autores “consagrados”?

Cada uno de los autores del presente nimero tendrdn su propia respuesta asi como también los lectores.

Creo que la condicién principal que nos redne es la de dar testimonio de nuestra actividad cotidiana, de trascender de
la anécdota que con el tiempo pasa a ser parte del folklore de un Servicio o grupo en la redes sociales. Lo valioso, pien-
so, estd en que es una reflexién propia sobre lo vivido y por eso la experiencia de un grupo es 1til para el resto que tra-
baja en ambientes y condiciones similares dentro de la realidad de nuestro pais.

Pensar un tema a desarrollar, planificar el contenido, adaptarlo a los requerimientos formales, ubicar las imdgenes
mostrables, etc. es un inmenso trabajo, no hay duda. Y en ocasiones la repercusién no es la esperada.

El efecto de la reciente Pandemia sobre la sociedad gener6 incertidumbre y dificultades agregadas a la prictica neu-
roquirdrgica. Vimos la circulacién de noticias falsas que fueron difundidas ingenuamente en ocasiones y, en otras, con
real malicia enturbiando el ejercicio de la medicina. Corrimos riesgos reales e imaginarios, perdimos familiares y cole-
gas y hay que reconocer que todos esos elementos son negativos para el pensamiento creativo. De todas maneras, aqui
estd el Suplemento 2021 que contiene: articulos conceptuales sobre los Eventos Adversos de nuestros procedimientos,
una revisién y comunicacién de la experiencia en el Tratamiento quirtrgico para la Hipertensién Endocraneana Idio-
patica. Un analisis de una corta pero significativa serie de Tumores intramedulares. Y un estudio sobre los Ependimo-
mas intracraneanos.

También contamos con un reporte sobre la Revisién Endoscépica de Tercerventriculostomia fallida. Un significativo
estudio de la Dreztomia para el tratamiento del dolor y un llamativo caso reportado de un Shwannoma Intraventricu-
lar. Es de destacar la comunicacién de una técnica inédita para la remodelacién de la Escafocefalia que cambia el enfo-
que quirtdrgico.

Debo agradecer a todos los Autores, a los sacrificados Revisores y Comentaristas y también a la Direccién de la
RANC, en este caso al Dr. Rubén Mormandi por su dedicacién y paciencia con este Editor Invitado y por alojar a este
Suplemento, que deseamos se consolide como expresién del vinculo entre ambas sociedades y como la plataforma para
que los neurocirujanos pedidtricos argentinos transmitan sus experiencias.

Dr. Mario S. Jaikin

Editor Invitado

Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez
Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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¢Cual es el rol del tratamiento quirdrgico en
el manejo de la hipertensién endocraneana
idiopatica refractaria al tratamiento médico?

Zuccaro Graciela', Gonzdlez Ramos Javier!, Antacle Alejandra?, Clementi Macarena®
"Hospital de Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”
2Clinica Trinidad Palermo

3Centro Oftalmolégico Nano. Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Obijetivo: Presentar nuestra experiencia en el tratamiento quirdrgico de la hipertensiéon endocraneana idiopética refractaria al
tratamiento médico con derivacién lumboperitoneal programable en nifios y revision de la literatura.

Métodos: Se incluyeron 62 pacientes menores de 18 afios con hipertension endocraneana idiopatica. Todos recibieron tratamiento
con Acetazolamida y/o Topiramato. En 9 casos por la falta de repuesta al tratamiento médico se efectué derivacion lumboperitoneal.
Resultados: Todos los casos resolvieron la patologia con el tratamiento médico o quirtrgico. En los casos quirlrgicos, la derivaciéon
lumboperitoneal con valvula programable externa resolvié la sintomatologia y permitid en alguno de ellos retirar el sistema una vez

resuelta la hipertension endocraneana.

Conclusion: La derivacion lumboperitoneal con valvula programable tiene la ventaja de evitar insertar un catéter ventricular en
ventriculos pequefios evitando transgresién cortical, pero més importante es la posibilidad de remover el sistema derivativo una vez
que el paciente esta curado y, de esta forma, evitar la valvula dependencia de por vida.

Palabras claves: Hipertensién endocraneana idiopatica. Tratamiento quirdrgico. Lumboperitoneal shunt. Pediatria.

ABSTRACT

Purpose: To present our experience in the surgical treatment of idiopathic intracranial hypertension (lIH) with lumboperitoneal

adjustable valve in children.

Methods: The overall study included 62 children under 18 years of age with IIH. All received treatment with Acetazolamide and/
or Topiramate. In 9 cases due to lack of response to medical treatment, lumbar peritoneal shunts were placed. In 7 of these with a

lumboperitoneal shunt adjustable valve.

Results: All 62 cases resolved the IIH either with medical or surgical treatment. In the surgical cases, the lumboperitoneal shunt

adjustable valve permitted valve removal once IIH was resolved.

Conclusion: The use of lumboperitoneal shunt with an adjustable valve has the advantage of avoiding inserting a ventricular catheter
in not enlarged ventricles avoiding cortical transgression, but most importantly, the ability to remove the valve once the patient is

cured and thus avoiding shunt dependency for life.

Keywords: Idiopathic intracranial hypertension. Surgical treatment. Lumboperitoneal Shunt. Paediatrics

INTRODUCCION

La hipertensién endocraneana idiopdtica (HEI) es una
condicién poco entendida de presién endocraneana eleva-
da en ausencia de evidencia clinica, radioldgica o de la-
boratorio de lesién ocupante, anormalidades vasculares,
infeccién o hidrocefalia. La HEI es una entidad que se
define como presién endocraneana elevada sin etiologia
conocida.

Varias condiciones y medicamentos pueden producir hi-
pertensién endocraneana sin lesién ocupante: anormalida-
des o disfunciones endocrinolégicas, infecciones, vitami-
na A, hormona de crecimiento, dcido retinoico, toxicidad
por metales pesados, trombosis de senos venosos, suspen-
sioén de tratamiento con corticoides, y cualquier otra situa-
cién clinica que debe ser descartada.

Los autores declaran no tener conflictos de intereses.
Zuccaro Graciela
gnzuccaro@gmail.com

Recibido: Noviembre de 2021. Aceptado: Noviembre de 2021.

Dado su etiologia desconocida, no existe el “Gold Stan-
dard” del tratamiento. El objetivo del tratamiento de HEI
es, por un lado, prevenir la perdida de la visién y, por otro,
eliminar los sintomas de hipertensién endocraneana.

Todos los autores coinciden en que la mayoria de los pa-
cientes responden al tratamiento médico y que el trata-
miento quirdrgico deben reservarse exclusivamente para
aquellos pacientes cuya presién endocraneana permanece
elevada con edema de papila asociado o cefaleas aun des-
pués del mdximo tratamiento médico, o para aquellos ca-
sos con severo edema de nervio éptico y pérdida de la vi-
sién al momento de la consulta.’

El tratamiento éptimo para la HEI refractaria a la medi-
cacién es un tema de debate. En la literatura se describen
5 procedimientos quirdrgicos: descompresién de la vaina
del nervio éptico (DVNO), derivacién ventriculoperito-
neal (VP), derivacién lumboperitoneal (LP), tratamiento
endovascular, y descompresiva craneana (DC).

De acuerdo a Cleves-Bayon,? las punciones lumbares se-
riadas en nifios con esta patologia como parte del trata-

¢{CUAL ES EL ROL DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO EN EL MANEJO DE LA HIPERTENSION ENDOCRANEANA IDIOPATICA REFRACTARIA AL TRA- 01

TAMIENTO MEDICO?
Zuccaro Graciela, Gonzalez Ramos Javier, Antacle Alejandra, Clementi Macarena
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miento deben ser evitadas dado que son dolorosas, requie-
ren sedacion, y no producen una solucién definitiva.

En el pasado, esta patologia recibié diferentes nombres:
meningitis serosa, hidrocefalia angioneuritica, hiperten-
sién meningea, hidrocefalia hipertensiva meningea,® y
mids recientemente, “pseudo tumor cerebri” debido a que
presenta las caracteristicas de una lesién expansiva, lo cual
es erréneo dado que dicha lesién no existe y, mds tltima-
mente, “hipertensién endocraneana benigna”, también
concepto erréneo dado que una lesién que puede provo-
car pérdida permanente de la visién no puede considerar-
se benigna.

La incidencia de HEI ha sido reportada como 1-3 pa-
cientes cada 100.000 habitantes.® Aunque histéricamen-
te se decia que esta era una condicién exclusiva de muje-
res obesas en edad fértil, hemos visto que puede ocurrir en
todos los grupos de edad y de sexo, tanto en personas obe-
sas como no obesas, cada vez es mis frecuente verlo en la
poblacién pedidtrica.* La incidencia en nifios varfa entre

0,63y 0,71 caso cada 100.000 nifios.®

MATERIALY METODOS

Hemos revisado las historias clinicas de 62 pacientes me-
nores de 18 afios con diagndstico de HEI entre 2011 y
2018 en 3 centros: Hospital de Pediatria “Prof. Dr. Juan
P. Garrahan”, Centro Oftalmoldgico Nano y Clinica Tri-
nidad Palermo.

Se consideraron los siguientes datos de cada paciente:
edad, sexo, examen fisico, examen oftalmoldgico, presién
de apertura de LCR en la puncién lumbar inicial (PL),
tratamiento clinico y/o quirdrgico y evolucién. En todos
los pacientes se realizé resonancia magnética con angio-
resonancia para descartar trombosis de los senos venosos.
Los pacientes que presentaban trombosis o estenosis fo-
cales de los senos fueron excluidos; sin embargo, casos de
senos venosos angostos no fueron excluidos, dado que el
30% de la poblacién global presenta esta condicién como
una variante anatomica.

El examen oftalmolégico incluyé agudeza visual (AV),
reflejo pupilar, test de visién de los colores, campo visual
(CV), esto ultimo sélo en los nifios mayores. En casos
de duda entre verdadero edema de papila y pseudo-ede-
ma (drussen), circunstancia que retrasa el diagnéstico y su
eventual tratamiento que puede conducir a pérdida irre-
versible de la vision, hemos realizado tomografia de cohe-

rencia 6ptica (OCT).

RESULTADOS

De los 62 pacientes estudiados, 40 fueron mujeres y 22
varones. La edad media fue de 11.07 afios con un rango

entre 4 y 18 afos.

Dado que la literatura médica no establece un criterio
uniforme respecto al valor de la presién del LCR requeri-
da para el diagnéstico HEI, consideramos HEI cuando la
presién del LCR estd por encima de 250mm H2O o con
menos presion pero con edema de papila. Ademds, 18/62
(29%) pacientes presentaban sobrepeso, siendo 13 de ellos
mujeres y 5 varones.

Los 62 pacientes recibieron Acetazolamida como trata-
miento inicial a razén de 15mg/kg/dia dividido en 2 do-
sis.

En los casos de intolerancia a esta medicacién emplea-
mos Furosemida a 0.3-0.6mg/kg/dia. Para evitar la aci-
dosis metabdlica indicamos bicarbonato en forma de se-
llos.

En 17/62 (27%) pacientes fue necesario rotar a Topira-
mato a razén de 1.5-3mg/kg/dia debido a intolerancia a la
Acetazolamida o falta de respuesta a la misma.

Un total de 9/62 (14.5%) pacientes requirieron cirugia
por falta de respuesta al tratamiento médico. En los 9 pa-
cientes se realiz6 derivacién LP. En los primeros 2 casos,
sin vdlvula, y en los 7 restantes con vilvula Strata® pro-
gramable.

El seguimiento medio fue de 5.5 afios con un rango en-
tre 2y 9 afios.

Los 2 pacientes sin vélvula requirieron 2 y 3 revisiones
respectivamente debido a la migracién del shunt. Ambos
estaban asintomadticos después de la ultima migracién por
lo que las vilvulas fueron removidas permanentemente y
hasta el dia de hoy ambos pacientes permanecen asinto-
maticos. Por otro lado, los 7 pacientes con vélvula progra-
mable no requirieron revisiones. De estos 7 pacientes, a 4
le retiramos el shunt dado que la HEI fue curada. En un
caso el shunt no pudo ser removido pues cada vez que lo
intentdbamos el edema de papila reaparecia. Los 2 pacien-
tes remanentes ya han normalizado el edema de papila y
planeamos retirar el shunt (Tabla 1).

Para retirar la derivacién LP, proponemos la “regla de
los tres™
+  Paso 1: programamos la vilvula en 1.5 que equivale a

presién normal entre 90-120mm H2O. Si el fondo de
0jo no se normaliza bajamos la presién a 1.0, si el fon-
do de ojo continua patolégico, descendemos la presion
a0.5.

+  Paso 2: una vez que el fondo de ojo se normaliza espe-
ramos tres meses y entonces elevamos la presion a 2.0,
equivalente a una presién entre 150-180mm H2O.
Después de tres meses, con el fondo de ojo normal,
ajustamos la vilvula a 2.5 que corresponde a una pre-
sién entre 210-240mm H20O.

+  Paso 3: después de otros tres meses, si el paciente con-
tinua asintomdtico y con fondo de ojo normal, reti-
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ramos el shunt midiendo simultineamente la presién
lumbar.

Todos los pacientes resolvieron el edema de papila en-
tre 15 dias y 13 meses. La agudeza visual mejoré en todos
los casos, excepto 3 que evolucionaron con disminucién de
la visién y requirieron anteojos. 50/62 (87%) recuperaron
agudeza visual normal.

Queremos resaltar que los 9 pacientes operados resolvie-
ron la HET dentro del mes de la cirugia.

CASOS EJEMPLARES

Caso 1

Nifio de 4 afios, de estatura y peso normales para la edad
con una historia de 3 meses de cefaleas. El examen oftal-
molégico mostré una AV de 20/20 en ambos ojos con mo-
tilidad ocular normal con leve edema de papila en ojo de-
recho y moderado en ojo izquierdo. La RMI no mostré
signos indirectos de HEI. Se efectué PL con una presién
de apertura de 470mm H2O y composicién normal del
LCR. Se inicié tratamiento con Acetazolamida a razén
de 750mg/dia, y debido a que le produjo severa acidosis
metabdlica, se roté a Topiramato a razén de 200mg/dia.
Como el edema de papila persistia pese a la dosis médxima
para su edad, decidimos colocar derivacién LP con vilvu-
la programable externa.

Un mes después de la cirugia tanto el fondo de ojo como
el OCT se normalizaron y continuaron asi atn después de
cerrar la vélvula que finalmente fue retirada.

Quince dias después de la extraccién de la vilvula, el pa-
ciente comenzé con severa cefalea postural y reaparicién
de edema de papila, agregidndose parilisis del sexto par.
Estos signos fueron interpretados como un sindrome de
hipotensién endocraneana debida a fistula de LCR, con-
firmada por RM lumbar y una PL que midi6 Omm H2O.
Inmediatamente realizamos un parche hemdtico para ce-
rrar la fistula®’. Aunque la pardlisis del sexto par y las ce-
faleas desaparecieron rdpidamente, el edema de papila
persistié hasta 3 meses después del cierre de la fistula con
el parche hematico. Como describiera Goksel y col. esto
no sélo es debido a la traccién de los nervios en un contex-
to de hipotensién endocraneana sino también a la conges-
tién vascular de los mismos.8

Caso 2

Varén de 11 afios, obeso, que consulté por cefaleas de va-
rios meses de evolucién tratado con Acetazolamida y To-
piramato en simultdneo en otra institucién. El Topira-
mato a dosis de 400mg/dia le produjo desérdenes del
lenguaje, severa depresién y psicosis que obligaron a mul-
tiples tratamientos psiquidtricos (sertralina, risperidona,
aripiprazole, levomepromacina) sin remisién de la cefalea.

Efectuamos una PL que dio una presién de apertura de
300mm H2O por lo que decidimos colocarle una deriva-
cién LP.

Cuatro meses después de la cirugia el paciente se en-
contraba asintomadtico con fondo de ojo normal. La me-
dicacién fue retirada lentamente y el paciente revirtié to-
dos sus sintomas psiquidtricos. Ante la normalizacién de
la HE, el shunt fue removido cumpliendo la regla de los

Tres.

Caso 3

Nifia de 11 afios, de estatura y peso acordes a su edad,
que después de un afio de tratamiento medicamentoso en
otra institucién por HEI, nos consulté por persistencia de
edema de papila y atrofia del nervio éptico derecho con
amaurosis pese a recibir tratamiento médico a méxima
dosis. El neurélogo de la institucién se oponia a la cirugia.
Cuando la nifia comenzé con diminucién de la visién del
ojo izquierdo, su madre nos consulté y decidimos de in-
mediato la cirugia. La presién de apertura de LCR fue de
550mm H2O. Un mes después de la cirugia el fondo de
ojo y la visién del ojo izquierdo se normalizaron pero no
hubo mejoria del ojo derecho que quedé definitivamen-
te amaurdtico. Decidimos intentar retirar la vilvula em-
pezando por elevar la presién de la misma hasta su cierre
pero la visién inmediatamente empeoré. En varias opor-
tunidades intentamos elevar la presién de la vilvula para
retirarla pero siempre la visién del ojo sano empeoraba.
Actualmente la paciente tiene 25 afios de edad con la mis-
ma valvula.

PRESENTACION CLINICAY DIAGNOSTICO

Para hablar de HEI debemos haber eliminado cualquier
otro proceso que pueda producir HE. Varias condiciones
y medicamentos pueden producir HE sin que exista una
lesién ocupante: disfunciones endocrinoldgicas, infec-
ciones, hipervitaminosis A, hormona de crecimiento re-
combinante, dcido retinoico, intoxicacién por metales pe-
sados, suspension brusca de corticoides, trombosis de los
senos venosos, etc. Si cualquiera de estas condiciones es
detectada no estamos ante un caso de HEI.

Los criterios iniciales de Dandy y su modificacién fue-
ron aplicados exclusivamente a la poblacién adulta. Es por
ello que Rangwala y col. propusieron un nuevo criterio
para el diagnostico de HEI en pediatria®, el cual hemos
adoptado para seleccionar nuestros pacientes (Tabla 2).

La principal morbilidad del HEI es el edema de papila
asociado a la perdida de visién. Esto es especialmente pe-
ligroso en nifios pequefios que no manifiestan sintomas
de HE lo cual dilata el diagnéstico. En muchos casos de
HEI asintomatica se llega al diagndstico cuando se descu-
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bre edema de papila en una evaluacién oftalmoldgica de
rutina para el ingreso escolar. En cambio, en nifios mayo-
res y adultos las cefaleas, los desérdenes oftalmolégicos,
y otros sintomas de HE pueden orientar hacia esta situa-
cién®.

Contrariamente a la creencia popular, no hay evidencia
que el sobrepeso influya en los valores mencionados.?

Generalmente se acepta que presién mayor de 250mm
H20 de LCR es consistente con el diagnéstico de HE,
menos de 200mm H2O es normal, y entre 201-249mm
H2O no es diagnéstico suficiente. Nosotros hemos con-
siderado HE cuando la presién del LCR estd por encima
de 250mm H2O o con menos pero en presencia de ede-
ma de papila. De hecho, un paciente de nuestra serie pre-
sentaba severo edema de papila con presién de LCR de
190mm H2O, y con el tratamiento correspondiente, los
sintomas desaparecieron y el fondo de ojo se normalizé.
En este caso nosotros priorizamos el fondo de ojo a la pre-

si6n de apertura del LCR.

DISCUSION

En la literatura hay absoluta coincidencia en que la ma-
yoria de los pacientes con HEI responden al tratamien-
to médico y, como vimos, esa también fue nuestra expe-
riencia.

No todos los pacientes con HEI requieren tratamiento.
Un pequefio porcentaje de pacientes, asintomdticos, con
agudeza visual normal y minimo edema de papila, han
mejorado después de la PL diagnéstica. En esos casos,
solo se necesita un exhaustivo control. King y col. inter-
pretaron que esta aparente cura pudo ser debida al resta-
blecimiento de la circulacién normal del LCR por la PL."

El tratamiento de eleccién en la HEI es la Acetazolami-
da, un inhibidor de la anhidrasa carbénica que reduce la
produccién de LCR, disminuyendo el volumen del mis-
mo provocando un descenso de la presién. La dosis habi-
tual es de 20-30mg/kg/dia dividido en 2 dosis. La eviden-
cia de su efectividad fue demostrada en una investigacién
a prueba doble ciego® Puede producir efectos adversos
como anorexia, nauseas, vomitos, y parestesias, por lo que
debe ser continuamente monitoreado el ionograma dado
que estos sintomas pueden deberse a acidosis metabdli-
cas por lo que se medica simultdneamente con bicarbona-
to de sodio. Ante la presencia de estos efectos adversos la
Acetazolamida puede ser reemplazada por la Furosemida
a dosis de 1-2mg/kg/dia dividido en tres dosis en nifios, y
tres dosis diarias de 20-40mg en adolescentes.?

El Topiramato, un anti-convulsivante con efectos inhi-
bidores de la anhidrasa carbénica, es usado como terapia
de segunda linea. Tiene el efecto beneficioso de producir
pérdida de peso en los nifios obesos.

En algunos casos con severa pérdida de la visién se ha
sugerido el uso de corticoides. Sin embargo, sus efectos
colaterales y el riesgo de reproducir HEI limitan su uso.

Todos los autores concuerdan en que el tratamiento debe
continuarse hasta que desaparezca el papiledema y se nor-
malice la AV.

Cuando se ha llegado al méximo de la terapia medica-
mentosa y persiste el edema de papila, se sugiere el trata-
miento quirdrgico. Sin embargo, la cirugia en la HET es
un tema controversial debido a la falta de un estudio ran-
domizado.

En la literatura se describen cinco procedimientos qui-
rurgicos para el tratamiento de estos casos: descompre-
siva de la vaina del nervio 6ptico (DVNO), derivacién
ventriculo peritoneal (VP), derivacién lumboperitoneal
(LP), tratamiento endovascular y descompresiva cranea-
na (DC).

Hemos revisado la literatura de los ultimos diez afios
para tener una actualizacién del tratamiento del HEI en
nifios menores de 18 afios. La busqueda se realizé en Pub-
Med cruzando los términos “idiopathic intracranial hy-
pertension”, “children”, y “pediatric”. Encontramos 428
publicaciones. Hemos excluido las series de adultos so-
lamente, manteniendo aquellas que presentaban algunos
casos pedidtricos por debajo de 18 afios. También hemos
excluido esas publicaciones tituladas como “idiopathic in-
tracranial hypertension” pero en el texto atribuian la HEI
a determinadas etiologias dado que a nuestro entender
no se trataria realmente de “idiopdtica”. Finalmente las
publicaciones dedicadas al tema pero que no trataban el
tema quirdrgico, también las hemos excluido. Del total de
428 publicaciones hemos rescatado 59, de las cuales ana-
lizamos unicamente el tratamiento quirdrgico y su evolu-
cién posterior.

Descompresiva de la vaina del nervio éptico (DVNO)

De acuerdo a Gilbert y col. la DVNO deberia ser la mejor
opcién para el tratamiento del edema de papilla y pérdida
progresiva de la visién sin severa cefalea. Con esta técni-
ca se genera una estructura quistica contigua a la fenestra-
cién que permite disminuir la presién sobre la cabeza del
nervio 6ptico. Ha sido descripto que después de seis meses
dicha estructura es reemplazada por tejido fibroso.®

Kalyvas y col.” revisaron la literatura entre 1985 y 2014,
y en 2017 concluyeron que el 95% de los pacientes mejo-
raron el edema de papila, el campo visual y la agudeza vi-
sual, pero el 70% de ellos requirieron una segunda fenes-
tracién con resultados no tan satisfactorios.

Thuente y Buckley™ estudiaron 17 ojos en 12 nifios me-
nores de 16 afios y todos ellos mostraron mejoria tan-
to en el edema de papila como en la agudeza visual. Sélo
uno requiri6 derivacién LP y dos tratamiento médico con
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Acetazolamida.

Este tépico ha sido estudiado principalmente en adultos.
Fonseca y col. describieron una serie de 33 ojos en los
cuales la DVNO fue realizada pero 21% de ellos requirie-
ron derivacién LCR.

Bersani y col.® evaluaron el seguimiento de 31 adultos
y 11 nifios tratados con DVNO por HEI. Ellos conclu-
yeron que el procedimiento es seguro y efectivo en am-
bos. Gupta y col."® sostienen que la DVNO por método
endoscépico es un procedimiento minimamente invasivo
para mejoria de la agudeza visual en nifios con HEI. No-
sotros no tenemos experiencia en este procedimiento. Si
bien la DVNO ha demostrado muchos beneficios, tam-
bién se le han descripto complicaciones aunque la mayo-
ria de ellas son transitorias y se resuelven sin secuelas.”” Se
ha reportado complicaciones tales como pupila hiperténi-
ca, opacidad corneana, parilisis del tercer y sexto par, he-
matoma orbitario, sindrome del dpex orbitario, neuropatia
6rbito traumdtica, hemorragia de papila, absceso de con-
juntiva. Sin embargo, también se ha mencionado compli-
caciones irreversibles tales como desérdenes de la motili-
dad ocular, disfunciones pupilares, y la mds severa fue la
trombosis de la arteria central de la retina. El porcentaje
de complicaciones de acuerdo a la literatura varia entre el
5%y el 45%.

Como conclusién de la revision efectuada en la literatura
podemos resumir que aunque se describe con este método
mejoria en el fondo de ojo y agudeza visual, la derivacién
del LCR es reconocida como procedimiento mds efecti-
vo para mejorar la HEI refractaria al tratamiento médico.

Derivacion ventriculo-peritoneal

Un t6pico de controversia entre los neurocirujanos es es-
tablecer qué derivacién del LCR es superior para el trata-
miento de la HEI refractaria, si la derivacién ventriculo
peritoneal o la derivacién lumboperitoneal.

Abubaker y col. compararon la evolucién de 25 pacien-
tes, todos adultos excepto un solo caso pedidtrico, que
fueron derivados para tratamiento de la HEI. Ellos en-
contraron que ambas derivaciones resultaron efectivas en
controlar la HE. Sin embargo, la LP presenté mayor nu-
mero de revisiones que la VP.*®

La principal dificultad que encontramos los neurociruja-
nos en esta patologia es la colocacién del catéter ventricu-
lar en los pequefios ventriculos. Algunos autores lo hacen
estereotdcticamente. Kandasamy usa navegacién electro-
magnética con buenos resultados y sin complicaciones en
estos casos.?

Bjornson y col. sostienen que la VP es efectiva y segura
para el tratamiento de la HEI. Ellos consideran que aun-
que la fenestracién de la vaina del nervio 6ptico mejora el
edema de papila no resuelve el problema de la HE. Entre

2009 y 2016 ellos trataron 28 pacientes con HEI con un
rango etireo de 6 a 48 afios con vélvula Sigma o Strata,
implantando el catéter ventricular con neuronavegacion.
Tuvieron un 11 % de complicaciones debido a la migra-
cién del catéter.?!

Sin embargo, Huang y col. analizaron 338 pacientes con
HEI de los cuales 19 (6%) fueron tratados con VP entre
2004 y 2010. Ellos comprobaron un descenso de la efecti-
vidad de la derivacién con el tiempo: el porcentaje de falla
fue de 20% al afio, 35% a los 2 afios y 52% a los 3 afios.?

Una de las principales causas de la falla de la VP en ven-
triculos pequefios o normales fue muy bien descripta por
Rekate: el ventriculo derivado se reduce mis que el con-
tralateral, el cerebro y el septum pellucidum se adosan al
catéter produciendo disfuncién valvular transitoria o de-
finitiva.

Ninguno de los trabajos antes mencionados, ademds de
referirse casi exclusivamente a poblacién adulta, informan
qué sucedié con esos pacientes una vez resuelta su HEI.

Nosotros pensamos que tener una vélvula de por vida,
una vez resuelta la HEI, puede producir sobretodo a los
nifios cuando llegan a la adultez, cuadros de sobredrena-
je y/o valvula dependencia. Por eso, pensamos que es be-
neficioso un sistema que pueda retirarse una vez resuel-
ta la patologia, lo cual es muy peligroso cuando el catéter
estd colocado en ventriculos pequefios a veces colapsados
de la HEI.

El tnico articulo que encontramos en los tdltimos 10
afios, referente a HEI tratada con shunt exclusivamente
en nifios es el de Heyman y col.? Ellos presentaron 10 pa-
cientes menores de 18 afios con HEI tratados con VP y
todos se recuperaron. La tnica dificultad que encontraron
fue la insercién del catéter ventricular que resolvieron con
neuronavegacién. Tampoco este articulo informa si en la
adultez esos pacientes sufrieron algun tipo de complica-
cién con un sistema valvular que ya no necesitaban.

Paulsen y col.® publicaron el caso de un hombre de 30
afios que a la edad de 3 afios le colocaron de urgencia VP
por pérdida aguda de la visién por HEL. A la edad de 5
afios comenzé6 con episodios de sobredrenaje por lo que
le insertaron anti-sifén al sistema valvular. A la edad de
20 afios comenzé con episodios de vilvula dependencia
sin pérdida de la visién. Los autores concluyen que los pa-
cientes derivados por SHE pueden ser persistentemente
dependientes del sistema derivativo y pueden presentar fa-
llas agudas aun muchos afios después del tratamiento.

Por las razones arriba mencionadas, nosotros pensamos
que una vez resuelta la HEI la vilvula debe ser removida.
Pero se nos presentaban dos problemas: cémo saber cuan-
do estaba resuelta la HE para retirar la vilvula y cémo re-
tirar el catéter ventricular del ventriculo pequefio.
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Derivacion lumboperitoneal

Tarnaris y col. trataron quirdrgicamente 24 pacientes con
HEI con una edad media de 35 afios. Quince de ellos re-
cibieron LP y 9 VP. Doce pacientes del total presentaron
disfuncién del shunt. No hubo diferencia significativa en
la resolucién de los sintomas entre ambos grupos, pero los
pacientes con LP tuvieron un indice de revisién del siste-
ma de 0,0177 por persona por afio contra 0,0536 por per-
sona por afio en VP2,

Yadav y col. presentaron su experiencia de 24 pacientes
con HEI tratados con LP marca Chhabra, con un ran-
go de edad entre 18 y 58 afios entre 1999 y 2008. Todos
los pacientes mejoraron sus sintomas con un seguimiento
de entre 18 y 137 meses, pero 15 de ellos presentaron so-
bredrenaje en el postoperatorio inmediato que mejoraron
gradualmente con el reposo.”

Como en la revisién de la literatura de los ultimos 10
aflos no encontramos ninguna publicacién acerca del tra-
tamiento de nifios con HEI y LP, hemos analizado la ex-
periencia del profesor Rekate publicada en 20032, quien
present6 una serie de 25 nifios con una edad media de 9,6
aflos, que recibieron LP por diferentes etiologias, princi-
palmente HEI, durante 10 afios en una unica institucién.
Todos los pacientes resolvieron sus sintomas y ninguno
desarrollé descenso amigdalino (Chiari I secundario) ni
sintomdtico ni radiogrifico.

En 2008 estos mismos autores presentaron una serie de
40 pacientes con HEI con un rango etireo de entre 6 y 76
afios. Colocaron en todos un sistema LP Codman Hakim
programable, con un antisifén especialmente modificado
para ser empleado en este estudio a fin de evitar el sobre-
drenaje. Todos los pacientes mejoraron y solo 10 de ellos
requirieron revisién del sistema, pero ninguno desarro-
116 cefaleas o herniacién de amigdalas cerebelosas, que los
mismos autores sostuvieron que esos sintomas se produ-
cian cuando los sistemas de LP no disponian de vilvulas
regulables.?® Estos autores sostienen que drenar el LCR,
no sélo de los ventriculos sino también del espacio suba-
racnoideo por medio de un LP, es la mejor eleccién para
mejorar la HEI. Ellos concluyen que el uso concurrente
de una LP con una vélvula programable con antisifén es
un procedimiento seguro y efectivo para el tratamiento de
la HEI, y que los indices de falla de la derivacién o el so-
bredrenaje son muy bajos.

Descompresiva craneana

Wialter Dandy fue el primer neurocirujano en realizar ru-
tinariamente la descompresiva craneana como tratamiento
de la HE. En 1937 publicé una serie de 22 casos tratados
con descompresiva subtemporal.”® Aunque este procedi-
miento logra disminuir la HE, al no aumentar significati-
vamente el volumen craneal, esta disminucién no es con-

siderable. Ademds en los nifios el crecimiento 6seo puede
disminuir el tamafio o incluso ocluir el defecto dseo crea-
do por el procediendo. Esta técnica fue definitivamente
abandonada no sélo por lo antes expuesto sino también
por la posibilidad que la adherencia del musculo tempo-
ral a la duramadre pueda producir dolor por la contraccién
del musculo.?

En la literatura se describen 2 técnicas de descompresiva:
expansién craneal interna (ECI) y fragmentacién craneal
o morcelacién (FC). El objetivo de estos procedimientos
es evitar la colocacién de una vélvula y su eventual de-
pendencia, y también evitar multiples descompresivas del
nervio 6ptico, a través de una amplia descompresiva cra-
neal bilateral generando expansién del volumen cerebral.

Ellis y col.?® operaron 10 pacientes con HEI incluyen-
do 7 nifios usando la técnica de ECI. No tuvieron mayo-
res complicaciones y lograron una efectiva expansion cra-
neal. Esta técnica consiste en remover la tabla interna y el
diploe del crineo. Los flaps éseos adelgazados son recolo-
cados en su sitio con un sistema de fijacién. De esta ma-
nera, se preserva la integridad y rigidez del crineo permi-
tiendo la expansion del volumen intracraneal. De acuerdo
a nuestra experiencia en malformaciones craneofaciales
complejas, este procedimiento no es adecuado en nifios
pequefios por la delgadez de sus huesos craneanos.

Manzolli Ballestero y col.® evaluaron la FC como una
nueva alternativa para estabilizar la presién intracranea-
na en la HEI. Los autores describen sélo un caso trata-
do por FC.

La FC ha sido aplicada en pacientes con severas craneo-
estenosis sindrémicas® como asi también para pacientes
con dependencia crénica al sistema de derivacién valvular.

La estrategia de la FC consiste en dividir la calota cra-
neal en pequefios fragmentos como tejas, hasta que la du-
ramadre y el cerebro se expandan. Los autores concluyen
que la descompresiva por morcelacién puede ser conside-
rada una alternativa efectiva para el tratamiento de la HEI
en casos seleccionados o cuando ésta presente la malfor-
macién de Chiari tipo I. Es importante la fijacién de los
fragmentos craneales, de lo contrario al cerrar el scalp de
piel se produciria una incompetencia de la béveda craneal
regresando a la situacién inicial. La falta de casos publica-
dos con esta técnica en HEI hace necesario llevar a cabo
un estudio con un mayor nimero de pacientes pedidtricos.

Tratamiento endovascular

Una de las etiologias propuesta para la HEI es la obstruc-
cién de los senos venosos cerebrales (OSV). En los ulti-
mos afios se estd utilizando con frecuencia la colocacién
de stent en las estenosis de senos venosos en pacientes
adultos con HEI diagnosticados con angiografia digitale
cerebrale. Para la colocacién del stent se requiere identifi-

¢{CUAL ES EL ROL DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO EN EL MANEJO DE LA HIPERTENSION ENDOCRANEANA IDIOPATICA REFRACTARIA AL TRA- (06

TAMIENTO MEDICO?
Zuccaro Graciela, Gonzalez Ramos Javier, Antacle Alejandra, Clementi Macarena



SUPLEMENTO PEDRIATRIA | SO1- S08 | 2021

ARTICULO ORIGINAL

car el gradiente de presién trans-estendtica, mds frecuen-
temente a nivel de la unién transverso-sigmoide a través
de manometria venosa,* % dado que la angiografia sola es
inadecuada para identificar lesiones que puedan producir
un significativo gradiente de presién. Hay estudios que
sugieren que entre el 30 y el 93% de pacientes con HEI
presentan estenosis de los senos venosos con gradiente de
presién trans-estendtica.® La etiologia de la estenosis de
los SV es poco conocida, pero se relaciona a un feedback
entre la HE elevada causada por una compresién externa
del seno, conduciendo a una congestién venosa y conse-
cuentemente a una elevacién de la presién endocraneana.®
Se cree que la colocacién del stent interrumpe este meca-
nismo resultando en un inmediato descenso de la presién
endocraneana. Si se demuestra que hay obstruccién de se-
nos venosos ya no podemos hablar de HEI sino de HE
secundaria.®

Ahmed y col. publicaron un estudio en el afio 2005 de-
tallando su experiencia con 46 pacientes a los que se les
colocé stent por HEI,®* con inmediata mejoria de los sin-
tomas y del edema de papila en todos sus pacientes. Los
mismos resultados fueron obtenidos por Dinkin y Patsali-
des en su serie de 13 pacientes.”

Capuzzo, en una reciente publicacién, reporté una se-
rie de 18 pacientes tratados con stent, logrando mejoria de
sintomas en 16 de los pacientes.®

A diferencia de los adultos, los procedimientos neu-
ro-intervencionistas en nifios presentan un mayor desa-
fio dado que requieren anestesia general, anti agregacién
y tienen problemas técnicos por el tamafio de los catéte-
res. Ademds sus senos venosos no tienen la misma robus-
tez estructural ni el tamafio que en los adultos. Lee y col.*
publicaron un estudio colaborativo entre 4 centros de cui-
dados terciarios analizando pacientes menores de 18 afios

con diagnéstico de HEI refractarios al tratamiento médi-
co, a los que se les colocd stent por estenosis de senos ve-
nosos. La casuistica consisti6 en 14 pacientes entre 10y 17
afios. Los resultados no fueron del todo satisfactorios ya
que si bien 12 de los 14 pacientes mejoraron sus cefaleas,
hubo serias complicaciones: hemorragias intracerebrales
en 3 pacientes, un paciente desarrollé un pseudoaneuris-
ma y 4 pacientes requirieron una vélvula luego del proce-
diendo. Esta es la primera serie publicada en pediatria en
casos de hipertensién endocraneana asociado a estenosis
de senos venosos.

CONCLUSION

Basados en la literatura analizada y en nuestra propia ex-
periencia concluimos que no hay un “gold standard” para
el tratamiento quirurgico de la hipertensién endocraneana
idiopdtica en los casos refractarios al tratamiento médico
o en los casos fulminantes con pérdida de la visién. En el
momento actual consideramos que la mejor opcién en es-
tos casos es la derivacién lumboperitoneal con una valvu-
la programable, de manera tal que pueda ser removida una
vez resuelta la patologia y, de esta forma, evitar la vélvulo
dependencia de por vida.

Nuestra pequefia casuistica no permite un andlisis es-
tadistico. Posteriores estudios con casos mds numerosos
permitirdn llegar a una conclusién definitiva.

Aclaracion

Si bien la tnica vdlvula utilizada en este estudio fue la
vilvula lumboperitoneal programable Strata- Medtronic,
ello se debié a que durante el periodo de este estudio no
existia en Argentina otra vdlvula con esas caracteristicas.
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En este articulo, los autores muestran su experiencia, en relacién con el Sindrome de Hipertensién Endocraneana

Idiopética sin respuesta al tratamiento médico. Cabe recalcar, que el mismo podria resultar de utilidad para pediatras,

neurélogos y algunos oftalmélogos ya que son quienes habitualmente tratan a estos pacientes.
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Si bien la gran mayoria de los pacientes diagnosticados resuelven su sintomatologia con tratamiento médico es intere-
sante conocer, mediante la experiencia volcada por este grupo de trabajo, que la patologia puede resolverse con una téc-
nica quirtrgica habitual entre los neurocirujanos pedidtricos como es la Derivacién Lumboperitoneal y, de ese modo,
no condenar al paciente a permanecer con cefaleas o trastornos visuales que en algunos casos evolucionan a la cegue-
ra por edema de la vaina del nervio éptico o tener la necesidad de ser sometidos a procedimientos quirtrgicos de ma-
yor complejidad.

Asimismo, los autores muestran las diferentes técnicas quirdrgicas efectivas en el Sindrome de Hipertensién Endo-
craneana Idiopdtica, comparativa de ventajas y desventajas entre una y otra. Concluyen y recomiendan la Derivacién
Lumboperitoneal al tratarse de un procedimiento reversible, ya que la prétesis puede retirarse una vez resuelta la pa-
tologfa.

Felicito a los autores del presente articulo al presentar su experiencia e investigacién sobre esta patologia, que suele
plantear muchas preguntas a la hora de su mejor resolucién.

Claudia Moreno — Neurocirujana
Clinica Roca — Hospital Francisco Lépez Lima
General Roca — Rio Negro
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COMENTARIO

El articulo de Zuccaro y cols. nos presenta una rica casuistica en una patologia infrecuente, insuficientemente com-
prendida y donde el rol de la neurocirugia muchas veces no es considerado oportunamente dada la multiplicidad de
protocolos.

Sobre 62 casos de Hipertensién endocraneana idiopatica( HEI) sélo 9 no respondieron adecuadamente a la medica-
cién indicada. Esta cohorte fue tratada con Vilvula de derivacién lumboperitoneal lo que permitié la resolucién de la
patologia. El hecho de que se usara material de una sola marca comercial, como aclaran los autores, la inica disponible
en la Argentina al momento de tratar a dichos pacientes, permite también (a pesar del pequefio niimero) evaluar indi-
rectamente la confiabilidad del sistema.

También nos presentan un repaso sobre otras técnicas empleadas como Descompresiva de la vaina del nervio, Des-
compresiva craneana, colocacién de Derivacién ventriculo peritoneal y procedimiento Endovascular. Concluyendo
acertadamente que la colocacién de una derivacién lumboperitoneal de presién regulable externa constituye una op-
cién de primer orden ya que soluciona el cuadro agudo y puede ser retirada sin mayores complicaciones,

Queda sefialado ademis el criterio respecto del valor de la presién de apertura y el fondo de ojo para el diagnéstico de
la HEI La presién elevada, mayor de 250 mm de H20, Edema de papila y presién por encima de 220 serian elemen-
tos categdricos.

El presente articulo es una herramienta que seguramente serd consultada por los colegas a la hora de enfrentar esta
patologia.

Aliento a los autores a incorporar nuevos casos y presentar en el futuro nuevas series.

Dr. Mario S. Jaikin
Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez
Ciudad de Buenos Aires
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Revisién endoscépica ante el fallo de la Tercer

Ventriculostomia en pacientes pedidtricos

Grisotto L, Colombo G, Tello Brogiolo N, Bustamante J, D"Agustini MO
Servicio de Neurocirugia HIAEP “Sor Maria Ludovica” — La Plata — Buenos Aires — Argentina

RESUMEN

Introduccion: La tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) es considerada actualmente el método de eleccion para el tratamiento
de la hidrocefalia independientemente de la etiologia, con una tasa de éxito entre el 50-80%. Sin embargo, se encuentra ampliamente
discutido el tratamiento cuando falla. La revisién endoscopica (Re-TVE) permite evaluar las caracteristicas del ostoma y de ser
necesario repermeabilizarlo, evitando el uso de los sistemas de derivacion ventricular. El objetivo de este trabajo consiste en describir
los hallazgos intraquirdrgicos y analizar la eficacia de la Re-TVE como tratamiento de la hidrocefalia en un mismo centro.

Materiales y métodos: Realizamos un estudio transversal retrospectivo desde el 1 de enero de 2014 hasta el 31 de diciembre

de 2020 (6 afos) en pacientes con diagnostico de hidrocefalia tratados con TVE, en los cuales se realiz6 la revisién endoscopica

en el momento del fallo. Se analiz6 el sexo, edad, etiologia de la hidrocefalia, signos y sintomas al momento de la presentacion
clinica, tiempo transcurrido desde el primer procedimiento y la causa de la falla, estrategia terapéutica implementada, los hallazgos

intraquirargicos, las complicaciones y los resultados.

Resultados: Se incluyeron 13 pacientes, 11 fueron menores de 2 afos. El intervalo promedio entre la primera TVE y la revision

fue de 186 dias. Con respecto al origen de la hidrocefalia, 4 (30%) fueron secundaria a mielomeningocele, 4 (30%) a hemorragia
intraventricular, 3 (23%) a infecciones del SNC y 2 (15%) a patologias congénitas. El procedimiento fue exitoso en 4 (30%) pacientes,
todos menores de 2 afios. Como hallazgo intraquirdrgico, la ostomia se clasifico en cierre completo, cierre de la ostomia por
aracnoiditis y ostomia permeable. No se presentaron complicaciones en ninguin caso. El periodo de seguimiento promedio fue de 26

meses.

Conclusion: La Re-TVE representa una técnica segura que puede ser considerada como una opcién terapéutica ante el fallo de la
TVE. La seleccion del paciente debe ser cuidadosa, siendo indispensable establecer criterios claros que permitan mejorar la tasa de

éxito.

Palabras Clave: revision endoscopica, hidrocefalia, tercer ventriculostomia endoscdpica, cierre del ostoma, neurocirugia pediatrica.

ABSTRACT

Introduction: Endoscopic third ventriculostomy (TVE) is currently considered the method of choice for the treatment of
hydrocephalus regardless of etiology, with a success rate between 50-80%. However, treatment when it fails is widely discussed.
Endoscopic revision (Re-TVE) allows evaluating the characteristics of the stoma and, if necessary, re-waterproofing it, avoiding the
use of ventricular shunt systems. The objective of this study is to describe the intraoperative findings and analyze the efficacy of Re-

TVE as a treatment for hydrocephalus in the same center.

Materials and methods: We performed a retrospective study from January 1, 2014, to December 31, 2020 (6 years), in patients with
a diagnosis of hydrocephalus treated with TVE, in which the endoscopic review was performed at the time of the failure. Sex, age,
etiology of hydrocephalus, signs and symptoms at the time of clinical presentation, time elapsed since the first procedure and the
failure, the therapeutic strategy implemented, the intra-surgical findings, the complications and the results were analyzed.

Results: Thirteen patients were included, 11 were under 2 years of age. The average interval between the first TVE and the review
was 186 days. Regarding the origin of hydrocephalus, 4 (30%) were secondary to myelomeningocele, 4 (30%) to intraventricular
hemorrhage, 3 (23%) to CNS infections and 2 (15%) to congenital pathologies. The procedure was successful in 4 (30%) patients,
all under 2 years of age. As an intraoperative finding, the ostomy was classified as complete closure, closure of the ostomy due to
arachnoiditis, and patent ostomy. There were no complications in any case. The average follow-up period is 26 months.
Conclusion: Re-TVE represents a safe technique, which can be considered as a therapeutic option in the event of TVE failure. The
selection of the patient must be careful, being essential to establish clear criteria that allow to improve the success rate.

Key Words: endoscopic revision, hydrocephalus, endoscopic third ventriculostomy, stoma closure, pediatric neurosurgery.

INTRODUCCION

La tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) es una
técnica quirdrgica minimamente invasiva, considera-
da actualmente por muchos autores como el método de
eleccién para el tratamiento de la hidrocefalia indepen-
dientemente de su etiologia. Posee la ventaja de brindarle
al paciente la oportunidad de no depender de un sistema
de derivacién ventricular y ni exponerse a sus complica-

Ciones. 4101417,22-24
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Si bien la tasa de éxito publicada varia entre un 50 a
80%, y en los menores de 1 afio el porcentaje es mayor si
se realiza la coagulacion de los plexos coroideos, el fallo de
la TVE y su tratamiento representa un tema de controver-
sia. #1722 Se desconoce la incidencia y los factores de ries-
go asociados al cierre de la ostomia, la cual puede ocurrir
en forma precoz o tardia, y varia con la edad del pacien-
te.'”?* La evidencia actual sugiere que en los menores de 2
afios el fallo de la endoscopia se relaciona con la pobre ab-
sorcién del liquido cefalorraquideo (LCR) por inmadurez
de las granulaciones de Paccioni, mientras que en los pa-
cientes mayores se debe al cierre de la ostomia.'”*2 En
base a lo mencionado es importante identificar los pacien-
tes que se beneficiardn de una revisién endoscépica.
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El objetivo de este trabajo consiste en describir los ha-
llazgos intraquirdrgicos y analizar la eficacia de la revisién
endoscopica de la TVE (Re-TVE) como tratamiento de la

hidrocefalia en un mismo centro.

MATERIALYMETODOS

Realizamos un estudio transversal retrospectivo desde el
1 de enero de 2014 hasta el 31 de diciembre de 2020 (6
aflos) en pacientes con diagnéstico de hidrocefalia trata-
dos quirdrgicamente, en los cuales se realizé la revisién
endoscépica de la tercer ventriculostomia en el hospital de
nifios Sor Maria Ludovica de la ciudad de La Plata.

Los criterios de inclusién fueron a) menores de 14 afios,
b) hidrocefalia independiente de la etiologfa, c) segui-
miento minimo de 6 meses, d) tener al menos una tomo-
grafia computada o resonancia magnética nuclear pre y
postquirtrgica ¢) TVE como primer tratamiento f) trata-
do mediante la revisién endoscépica de la tercer ventricu-
lostomia. Se incluyeron para este estudio 13 pacientes. Se
excluyeron aquellos pacientes que no cumplieron los crite-
rios nombrados previamente.

Se analizaron las historias clinicas, las variables consi-
deradas fueron: sexo, edad, etiologia de la hidrocefalia,
signos y sintomas al momento de la presentacién clinica,
tiempo transcurrido desde el primer procedimiento y la
causa de la falla, estrategia terapéutica implementada, los
hallazgos intraquirdrgicos, las complicaciones y los resul-
tados.

Los criterios para considerar la disfuncién de la TVE se
basaron en los hallazgos clinicos: hipertensién endocra-
neana, aumento del perimetro cefilico, fontanela abom-
bada; y radiolégicos: edema transependimario, ventriculo-
megalia evolutiva, disminucién del espacio subaracnoideo
de la convexidad cerebral y la dilatacién del tercer ventri-

culo.

El método de seleccién utilizado para la indicacién de la
Re-TVE se basé en el tiempo transcurrido desde el pri-
mer procedimiento hasta la falla, tomando como punto de
corte 3 meses. En los casos de falla temprana (menor a 3
meses) se revisé la grabacién del video de la primera ciru-
gia y se evalué las caracteristicas de la ostomia, conside-
rando candidato a todo aquel paciente que presenté os-
tomia no satisfactoria. Por otro lado, en los pacientes con
falla tardia (mayor a 3 meses) se realizé el procedimiento
sin otra consideracién.

Al realizar el andlisis de las grabaciones, la ostomia se

consider6 satisfactoria si: a) el didmetro permitié el pasa-

Figura 1. Imagen endoscdpica obtenida desde la ostomia que permite obser-
var la diseccion correcta de la membrana de Liliequist (flecha), objetivando
la exposicion completa de la arteria basilar y sus ramas principales. AB: ar-
teria basilar, ACS: arteria cerebelosa superior, ACP: arteria cerebral posterior,
ACPM: arteria central posteromedial izquierda CL: clivus.

Figura 2. Imagenes intraquirdrgicas del piso del tercer ventriculo, donde se observan los hallazgos durante la Re-TVE. A) Ostomia cerrada integramente, no se
observan rastros de la primera TVE, B) Ostomia cerrada con aracnoiditis donde es posible observar los bordes libres de la ostomia (flecha) y la aracnoiditis en
su interior (punta de flecha), C), ostomia permeable donde se aprecian los bordes libres de la ostomia (fecha). lll PC: tercer par craneal, AB: arteria basilar, CL:
clivus, INF: infundibulo, TM: tubérculos mamilares.
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TABLA 1. DATOS DE LOS PACIENTES INCLUIDOS EN EL ESTUDIO. AC: ACUEDUCTOPLASTIA, CPC: COAGULACIO!\I DE PLE-
XO COROIDEOS, F: FEMENINO, M: MASCULINO, LT: LAMINA TERMINALIS, OC: OSTOMIA CERRADA, OC-A: OSTOMIA CERRA-
DA CON ARACNOIDITIS, OP: OSTOMIA PERMEABLE, SS: SEPTOSTOMIA, TVE: TERCER VENTRICULOSTOMIA ENDOSCOPI-

CA, RE-TVE: REVISION ENDOSCOPICA TVE.

Datos Paciente 1TVE Fallo RE-TVE Fallo  oo9u-
miento
. . Manifesta-
Namero Sexo Chologid —p 4 Proced-  nter- —py y iones sk REIREEeS o g Tiempo
hidrocefalia imiento valo . imiento  quirdrgicos
clinicas
Mielo-
1 F meningo- .. TVE ol 6me-  \tacrocefalia "¢ VY oc
dias dias ses LT
cele
2 M Congénita ~ TVE 11 dias 9 afios Lo . Re-TVE OC-A X
anos Somnolencia
Macroce-
. falia/ Fonta-
ALl 16 102 4me- nelaabom-
3 F meningo- .o TVE/CPC dias ses bada/ Re-TVE OC X
cele i .
Diastasis de
sutura
Mielo- 4
4 F meningo- me- TVE/CPC 57 dias = el Sl Re-TVE OC-A S0
ses abombada meses
cele ses
. Fontanela
ulicles 1 124  4me- abombada/ Re-TVE/
5 M meningo- TVE . P . oC X
mes dias ses Diastasis su- LT
cele
tura
Postinfec- 2 3 me-
6 M . me- TVE/CPC 34 dias Vémitos Re-TVE OC X
ciosa ses
ses
1 240 18 me- Vomitos/ Re-TVE/
7 M Congénita me- TVE/CPC . . OP X
ses dias ses Somnolencia LT
. 7 -y
8 E P.ostlnfec- me- TVE/CPC 1,50 12 me- Vomitos/ TVE oc X
ciosa ses dias ses Somnolencia
4 Fontanela
9 M Pos}h_em- me- TVE/CPC/ 19 dias 5 me- a?ombada/ TVE oc X 33
orragica LT ses Sindrome de meses
ses )
Parinaud
2
10 Fo Posthem- - TVE/CPC 40dims °Me Fontanela .. OC-A X
orragica ses ses abombada
11 M Postinfec- 4 a0 TVE 4afios Safios CoMleY e OC-A x 16
ciosa Somnolencia meses
2 . .
12 E Po§them- me- TVE/CPC/ 21 dias 3 me- Vomitos/ _ Re-TVE/ oc X
orragica ses SS ses Somnolencia LT
Posthem- 1 , 3 me- .
13 M . . TVE/SS 49 dias Macrocefalia TVE/AC OC X 6 meses
orragica mes ses

je del endoscopio, y asi corroborar la correcta diseccién de
la membrana de Liliequist, objetivando la exposicién de
la arteria basilar y algunas de sus ramas principales, b) vi-
sualizacién del movimiento ondulante de los bordes libres
de la ostomia por el paso del LCR (Figura 1).

El éxito del procedimiento fue considerado en base a la
mejorfa clinica del paciente y la estabilidad o mejoria de
los estudios por imagenes.

Para realizar los procedimientos se utilizo, en todos los

casos, un endoscopio rigido Karl Storz (modelo DECQ)
con 6pticas de 0 o 30 grados y se incluyé como instru-
mentos indispensables una sonda Fogarty 3 French (Fr) y
un coagulador monopolar. Todas las cirugias fueron gra-
badas de forma digital mediante la capturadora de video.

RESULTADOS

Durante el periodo de 6 afios que comprendié el estudio
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se incluyeron 13 pacientes (7 de sexo masculino y 6 feme-
ninos). La edad media de los pacientes fue de 18 meses,
con un rango entre 3 meses y 9 afios (Tabla 1).

Se realizaron 13 Re-TVE, 11 pacientes fueron menores
de 2 afios. El intervalo promedio entre la primera TVE y
la revisién fue de 186 dias, con un rango entre 11 dias y
4 afios. Con respecto al origen de la hidrocefalia, 4 (30%)
fueron secundaria a mielomeningocele, 4 (30%) a hemo-
rragia intraventricular, 3 (23%) a infecciones del SNC y 2
(15%) a patologias congénitas.

Se logré realizar la re-I'VE sin dificultades a los 13 pa-
cientes: a 12 se les realiz6 nuevamente la TVE y en 4 ca-
sos se llevé a cabo la perforacién de la limina terminalis.
El procedimiento fue exitoso en 4 (30%) pacientes, to-
dos menores de 2 afios. En relacién a la etiologia y el éxi-
to de la Re-T'VE en nuestra serie, 2 fueron hidrocefalia
posthemorragica, 1 postinfecciosa y 1 secundaria a mie-
lomeningocele. En todos los pacientes en quienes no fun-
cioné la Re-TVE, que ingresaron nuevamente con sin-
tomas de HTE o presentaron un empeoramiento en los
estudios por imdgenes, se decidi6 la colocacién de un sis-
tema de derivacién, siendo la primera opcién ventriculo
peritoneal.

Como hallazgo intraquirdrgico, en 8 casos (62%) se
constatd el cierre completo de la ostomia, en 4 (30%) se
observé el cierre de la ostomia por aracnoiditis, mientras
que solo en 1 caso (7%) la ostomia permanecia permeable
(Figura 2).

Los signos y sintomas mds frecuentemente observados al
realizar el diagnéstico de fallo de la TVE previo a su re-
visién fueron: somnolencia en 5 casos (38%), vémitos en 5
(38%), fontanela abombada en 5 (38%), macrocefalia en 3
(23%), didstasis de sutura en 2 (20%), cefalea en 1 (10%) y
sindrome de Parinaud en 1 caso (10%).

En relacién con las imdgenes post quirtrgicas, en los
4 pacientes en quienes el procedimiento fue considerado
exitoso se observé mejoria con respecto a la resolucién del
edema transependimario, disminucién del tamafio ventri-
cular y aumento del espacio subaracnoideo. No se presen-
taron complicaciones en ningun caso. El periodo de se-
guimiento promedio es de 26 meses.

DISCUSION

La hidrocefalia es la patologia neuroquirdrgica mas fre-
cuente en pediatria. Histéricamente el tratamiento utili-
zado fue la colocacién de un sistema de derivacidn, el cual
no estd libre de complicaciones y posee una alta tasa de
fallo a lo largo de la vida del paciente 2612418202224 Grg-
cias el avenimiento de las nuevas técnicas endoscépicas, la
TVE es actualmente considerada el método de eleccién
para el tratamiento de la hidrocefalia independientemen-

te de la etiologfa, con una tasa de éxito de entre el 50 y
8006, 2610,14,15,17,18,20-23

El fallo de la TVE se relaciona a multiples factores y
puede ocurrir de forma temprana o tardia, sin embargo,
no existe ninguna manifestacion clinica ni hallazgo ima-
genoldgico que sea predictor del mismo.*'"** El pun-
to de corte para establecer si el fallo se considera tempra-
no o tardio difiere de forma notoria en la bibliografia. Por
ejemplo, Mahapatra et al. establece el fallo precoz durante
los primeros 7 dias postoperatorio, mientras que Moreira
et al. durante el primer mes, y Marano a los 6 meses. Al
igual que lo planteado por Surash et al; en nuestro traba-
jo lo consideramos a los 3 meses. Nuestra decisién se basé
en que el 80% de los fallos observados en nuestro servicio
ocurren dentro de este periodo.”1820-23.26

La Re-T'VE permite evaluar las caracteristicas del osto-
ma, analizar si se encuentra o no permeable, observar la
presencia de aracnoiditis en la cisterna prepontina, o bien,
si se cerré completamente. Si las condiciones anatémicas
lo permiten es posible repermeabilizarlo de forma segura.
Debido a la escasa evidencia publicada, las indicaciones,
la efectividad y los resultados a largo plazo son discutidos
ampliamente.'”19%

Existen dos teorias ampliamente divulgadas que expli-
carfan el fallo de la TVE. Por un lado, se considera que
una de las principales causas se debe a la inmadurez de las
granulaciones aracnoideas que generan la alteracién de la
absorcién del LCR, principalmente en los pacientes me-
nores de 2 afios. Por otro lado, el cierre de la ostomia por
medio de la formacién de aracnoiditis o gliosis se obser-
va en aproximadamente el 6 - 15% de los casos.>1719:202527
Otros factores de riesgo que pueden contribuir al cierre es
la inadecuada técnica quirtrgica (incorrecto tamafio del
ostoma, la persistencia de membranas en los bordes libres
del mismo que predisponen al cierre, la diseccién incom-
pleta de la membrana de Liliequist), el sangrado intraqui-
rargico, y la infeccidén postquirdrgica.417:1920

Clinicamente los pacientes con fallo de TVE se presen-
tan con signos y sintomas de hidrocefalia: hipertension
endocraneana, fontanela abombada, macrocefalia y retra-

20222327 En nuestra serie de ca-

so de pautas madurativas.
sos, la forma de presentacién mds frecuente de los pacien-
tes fueron somnolencia, vémitos y fontanela abombada.
La mayoria de los estudios publicados sobre la TVE du-
rante la infancia concluyen que la edad representa un fac-
tor pronéstico importante. No existe un consenso en re-
lacién a la edad del paciente con la probabilidad del éxito
de la Re-TVE.#15172033 Multiples autores hacen referencia
a que la edad del paciente no debe ser considerada como
un criterio de exclusién para llevar a cabo el procedimien-
to. Los datos publicados demuestran que la tasa de éxito

en los menores de 1 afio no difiere de los pacientes mayo-
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res bHILISI6I720 Eny nuestra serie de casos publicada, de los
4 pacientes con la Re-T'VE exitosa, 3 fueron menores de
1 afio.

Si bien los resultados no se ven afectados por etiologia,
se encuentra ampliamente divulgado que las endoscopias
realizadas en pacientes con antecedente de infecciones y
hemorragias representan un desafio. En estos casos, la
probabilidad de generar aracnoiditis y el consiguiente cie-
rre de la ostomia es mayor.%1>171%22 Por otro lado, el estu-
dio de Marano et al. no demostré diferencias significa-
tivas de sus resultados en relacién etiologia y consideran
que el hallazgo de aracnoiditis en la cisterna no es un fac-
tor predictivo negativo.18 Al igual que el autor, no consi-
deramos la etiologia como un factor excluyente para reali-
zar la Re-TVE.

La tasa de éxito de la Re-T'VE varia en las series de ca-
sos publicados entre el 63 y el 81%, sin embargo, todos los
autores difieren en los criterios de seleccién de los pacien-
tes y los de éxito. 1420

Como se nombré anteriormente, un punto controver-
sial es el punto de corte entre falla temprana y tardia (re-
presenta el tiempo transcurrido desde la TVE hasta su
falla), el cual conlleva a resultados diferentes de la Re-
TVE. 417182327 Marano et al. present6 el estudio con ma-
yor casuistica, 316 pacientes a quienes se le repitié la TVE
logrando el 68% de éxito global, 91% aquellos con falla
tardia (mayor a 6 meses), 60% entre los 3 a 6 meses y 42%
menor a 3 meses.'® Breimer publicé una serie de 86 pa-
cientes operados de Re-I'VE, el 64% se presentaron como
falla tardia (6 meses) y la tasa de éxito fue del 44.3%.>
Mahapatra presenté una serie de 32 pacientes, con una
tasa de éxito global del 78.5% y del 90% en los menores
de 2 afios. En los pacientes con falla temprana, se obser-
v6 la presencia de una membrana aracnoidea cubriendo el
ostoma, mientras que en la tardia el ostoma se hallaba ce-
rrado.'” Por otro lado, Peretta y colaboradores presentaron
una serie de 40 casos con un 75% de éxito, sin embargo
observaron un mayor porcentaje de fracaso en los pacien-
tes menores de 2 afios.”? En la experiencia de nuestro cen-
tro obtuvimos un 30% de tasa de éxito, 4 de los 13 pa-
cientes presentaron mejoria clinica y ausencia de signos de
HTE en los estudios de imdgenes postquirtrgicas , resol-
viendo asi el cuadro de hidrocefalia. Actualmente se en-
cuentran libres de un sistema de derivacién ventricular.

Durante la revisién endoscépica, los posibles hallaz-
gos quirtrgicos en relacién a la TVE son: 1) ostoma ce-
rrado completamente, 2) ostoma cerrado por la presencia
de aracnoiditis o 3) ostoma permeable.'?***% En el es-
tudio multicéntrico publicado por Breimer et al. observa-
ron una mayor tasa de éxito en aquellos pacientes que du-
rante la Re-T'VE la ostomia se encontré completamente
cerrada. Mientras que aquellos pacientes en los que ha-

llaron aracnoiditis en la cisterna presentaron una mayor
tendencia a requerir un sistema de derivacién dentro de
los 6 meses.2 Siomin et al. present6 20 pacientes, en todos
los casos el ostoma se encontrd Completa o parcialmente
cerrado, mientras que Koch y compaifiia en su serie de 12
casos, describieron 9 pacientes con ostoma totalmente ce-
rrado y 3 en quienes presentaban una membrana aracnoi-
dea.’® Al igual que lo expuesto en la bibliografia, de los
13 casos presentados en nuestro trabajo, 8 presentaron el
cierre completo de la ostomia, 4 aracnoiditis y 1 solo caso
de ostomia permeable.

Se desconoce el tamafio 6ptimo que debe tener el osto-
ma, los diferentes autores varian en el didmetro entre 2,5
y 7 mm.5%101314 Para evitar el cierre de la ostomia los mdr-
genes de la misma deben quedar separados, evitando dejar
membranas que favorezcan su adherencia y generen arac-
noiditis."*172%2* Al igual que lo propuesto por Mahama-
tra, en los casos donde el piso del tercer ventriculo es laxo,
optamos por coagular los bordes y lograr una mayor aper-
tura.l”

La resonancia magnética nuclear representa el estu-
dio de eleccién para evaluar el flujo de LCR a través de
la TVE, sobre todo en las secuencias T2 y cine-resonan-

Cia_277,19,21 Sl

bien no existen consensos, los autores pro-
ponen realizar una RMN a los pacientes que ingresan
con sintomas de hipertensién endocraneana. Si no exis-
ten signos de flujo a través de la ostomia, sugieren reali-
zar la Re-TVE, mientras que si se constata flujo a través
de la ostomia se recomienda colocar un sistema de deri-
vacién ventricular ya que la probabilidad del éxito dismi-
nuye notoriamente.>**? Es importante aclarar que lue-
go de realizar una TVE no existen cambios importantes
del tamafio ventricular, por lo que no se debe considerar
un factor de falla.*** Fukuhara et al, compararon los ha-
llazgos imagenoldgicos en la cine-resonancia con lo ob-
servado en la revisién endoscépica. Radiolégicamente ob-
servaron el cierre de la ostomia entre el 41 -75% de los 36
casos, mientras que endoscépicamente reportaron un cie-
rre de 71-85%, concluyendo que los signos de obstruccién
observados en la cine-resonancia cuando se asocian clini-
camente con signos de HTE, la Re-T'VE es el tratamien-
to de eleccién.>’

La Re-TVE presenta baja taza de morbi-mortalidad,
aunque depende de la experiencia del cirujano, no pre-
senta mayor riesgo que la TVE.*%17" Las complicacio-
nes descriptas en la bibliografia son meningitis, fistula de
LCR, fiebre, poliuria y estrabismo divergente, todas de

cardcter transitorio.®H15-18.20,22,24,26

CONCLUSION

La Re-TVE representa una técnica segura que puede ser
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considerada como una opcién terapéutica ante el fallo de

la TVE. La seleccién del paciente debe ser cuidadosa,

siendo indispensable establecer criterios de seleccién cla-

ros que permitan mejorar la tasa de éxito. Durante la revi-

sién, el ostoma puede encontrarse tanto permeable como

cerrado, parcial o totalmente. La identificacién del osto-

ma cerrado conlleva a una mayor tasa de éxito, mientras

que si se encuentra permeable se recomienda colocar un

sistema de derivacién ventricular.
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con vélvulas. Hay diversos factores que pueden predecir las tasas de éxito, entre los cuales la etiologia y la edad tienen

peso estadistico. Este procedimiento sigue en debate cuando se trata de lactantes, mds ain en menores de tres meses.*

La probabilidad de éxito de TVE aumenta gradualmente durante los primeros meses de vida.” También es sabido que

algunas etiologias tienen mayor tasa de fracaso, como por ejemplo hidrocefalia secundaria a Chiari tipo II, infeccién o

hemorragia intraventricular.? La Re-TVE atn se encuentra en debate, no obstante, deberfa ser una opcién a considerar

en caso de sospecha de disfuncién del ostoma.?
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En este trabajo los autores hacen una revisién retrospectiva presentando 13 pacientes sometidos a Re-T'VE, 11 de

ellos fueron menores de 2 afios. Tuvieron una tasa de éxito del 30% representada por 4 pacientes. Tres de ellos fueron
menores de un afio, lo cual es muy loable. También hacen un pasaje por la bibliografia actual, comentando los aspec-
tos mds relevantes reportados por diversos centros. Me parecié muy interesante la revisién de los videos de la primera
TVE realizada en estos pacientes, factor que suma a la seleccién individual que cada caso amerita.
Por ultimo, si bien el TVE-SS predice adecuadamente la tasa de éxito de la TVE, no parece definirla con tanta certeza
en la ReT'VE. Por tal motivo, ante un fallo de la TVE, cada paciente deberia analizarse individualmente.»® Esto lti-
mo queda demostrado con este trabajo, ya que los pacientes que resultaron exitosos con la ReI'VE fueron hidrocefalos
de etiologia infecciosa, posthemorrigica y mielomeningocele.

Dr. Edgardo Morsucci
Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez, Ciudad de Buenos Aires
Hospital de Nifios Orlando Alassia, Ciudad de Santa Fe

COMENTARIO
Los autores presentan un estudio con disefio transversal y retrospectivo que comprende un periodo de 6 afios (2014
—2020).

En el mismo se detalla con precisién la experiencia de dicho grupo en la revisién de la tercer ventriculostomia en-
doscépica (Re — TVE) tanto en las caracteristicas poblacionales, la etiologia de la hidrocefalia como asi también las
caracteristicas encontradas en los actos quirdrgicos, todo ejemplificado con tablas precisas y fotos intraquirtrgicas de
excelente calidad.

No encontraron diferencias en los resultados entre las distintas etiologias de la hidrocefalia y los resultados fueron
satisfactorios en un 30% de los casos (4/13). A pesar de que se estima que los resultados declinan con los menores de
2 afios, dado la inmadurez del espacio subaracnoideo, acé los procedimientos exitosos se dieron en este grupo etario.

Destaco, en concordancia con este trabajo, la necesidad y la gran utilidad de disponer en forma permanente con el
equipamiento necesario y la experiencia suficiente para realizar estos procedimientos endoscépicos, evitando de esa
forma la colocacién innecesaria de un shunt.

Por otro lado, al tratarse de una muestra moderada de casos y de etiologias y edades variadas, no se logra llegar a
un perfil para la seleccién del paciente “ideal”. Otro dato que puede llegar a producir algo de confusién es el agregado
de procedimientos tales como coagulacién de plexos o acueductoplastias. Se debe continuar aportando datos y casuis-
tica en los diferentes centros para asi lograr aumentar el porcentaje de éxito en esta indicacién.

Existen escalas previas con ciertos factores a tener en cuenta (por ej “Success Score”) que nos podria servir para que
todos elaboremos y estudiemos a nuestros pacientes de la misma manera, y asi llegar a conclusiones més homogéneas.

Dr. Gastén Dech
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez. C.A.B.A.
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COMENTARIO
Los autores realizan un andlisis transversal retrospectivo de su casuistica institucional en relacion al Redo de la tercer
ventriculostomia endoscépica, y revisan la literatura al respecto.

El anilisis que presentan es interesante y de aporte.

Describen 13 pacientes que incluyen en el estudio, de los cuales 11 fueron menores de 2 afios, con distintos origenes
de la hidrocefalia (4 secundaria a mielomeningocele, 4 a hemorragia intraventricular, 3 a infecciones del SNC y 2 a
patologias congénitas). Observaron una tasa de éxito del 32%, la cual es inferior a la publicadas entre el 63 y el 81%.

En base a su revisién se marca la falta de consenso en criterios de seleccién de los pacientes candidatos a redo TVE
asi como los criterios de éxito.
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Hoy en dia, la TVE con o sin coagulacién de plexos coroideos es un pilar fundamental dentro del tratamiento de la
hidrocefalia. Siendo de importancia la seleccién del paciente para obtener el mejor resultado. Distintas variables se
describen en la literatura como sugestivas del porcentaje de éxito de la TVE, para tratar de evitar la colocacién de una
derivacién valvular de LCR.

En el futuro, esperamos contar con andlisis multicéntricos ricos en detalles estadisticos para poder tomar las mejo-
res decisiones.

Concluyendo, cito a los autores: “La Re-T'VE representa una técnica segura, que puede ser considerada como una
opcidn terapéutica ante el fallo de la TVE. La seleccién del paciente debe ser cuidadosa, siendo indispensable esta-
blecer criterios de seleccién claros que permitan mejorar la tasa de éxito.”

Dr. Sebastian Jaimovich

Hospital de Pediatria Juan P. Garraham, C.A.B.A

REVISION ENDOSCOPICA ANTE EL FALLO DE LA TERCER VENTRICULOSTOMIA EN PACIENTES PEDIATRICOS 16
Grisotto L, Colombo G, Tello Brogiolo N, Bustamante J, D’Agustini MO



SUPLEMENTO PEDRIATRIA | S17 - S024 | 2021

ARTICULO ORIGINAL

Tumores intramedulares

pedidtricos: revision de 6 casos
Christian Pirozzi Chiusa, Martin Pinto, Carlos Routaboul

Servicio de Neurocirugia Infantil del Instituto FLENI, Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccion: Los tumores intramedulares (TIM) son infrecuentes. Sin embargo, en la poblacion pediatrica pueden alcanzar el 35% de
los tumores espinales, siendo los astrocitomas los primeros en frecuencia. La mayoria son de bajo grado, y por lo tanto la reseccion
quirtrgica completa es el tratamiento de eleccion. El objetivo de este trabajo es presentar una serie de casos, haciendo énfasis en la
reseccion quirdrgica radical, los sintomas de presentacion y la evolucién segun la histologia tumoral.

Material y métodos: Se realizé un estudio retrospectivo de pacientes menores de 18 afos con diagnéstico de TIM, operados en
nuestra institucion en el periodo 2019-2021. Se analizaron los sintomas de presentacion, resonancia magnética pre y postoperatoria,
estirpe tumoral, electrofisiologia intraoperatoria, grado de reseccién y evolucién clinica utilizando la escala de McCormick.
Resultados: Se operaron seis pacientes cuya edad promedio fue 9,9 afios (rango 9 meses-17 afios). La manifestacion clinica
predominante fue déficit sensitivo (37 %), seguida de déficit motor (27%). El tiempo promedio desde la aparicion de los sintomas al
diagnéstico fue 9,4 meses, excepto un caso atipico de hiperhidrosis con ocho afos de evolucion. Se logré exéresis completa en 68%,
subtotal en 16% y parcial en 16%. El status funcional seis meses postoperatorio se mantuvo estable en 50%, y mejor6 en 17%.
Conclusion: La reseccion radical de los TIM pediatricos puede ser lograda con preservacion de la funcion neurolégica a largo plazo,

siendo el factor pronoéstico mas importante la histologia tumoral.

Palabras clave: Tumores intramedulares pediatricos; Astrocitoma; Ependimoma; Status funcional

ABSTRACT

Introduction: Intramedullary spinal cord tumors are rare. However, in children they can reach up to 35% of spinal tumors, with
astrocytomas being the first in frequency. Most are low-grade, and therefore complete tumor resection is the treatment of choice. The
aim of this paper is to present a series of cases, emphasizing radical surgical resection, presenting symptoms and outcome according

to tumor histology.

Methods: A retrospective study was carried out with patients under 18 years of age with a diagnosis of intramedullary spinal
cord tumors, who had undergone surgical resection at our institution in the period 2019-2021. Presenting symptoms, pre and
postoperative magnetic resonance, tumor lineage, intraoperative electrophysiology, degree of resection and clinical outcome were

analyzed using the McCormick scale.

Results: Six patients whose average age was 9.9 years (range 9 months-17 years) were treated. The predominant clinical
manifestation was sensory deficit (37%), followed by motor deficit (27%). The average time from the onset of symptoms to diagnosis
was 9.4 months, except for one atypical case with a history of eight years with hyperhidrosis. Gross-total resection was achieved in
68%, subtotal in 16% and partial in 16%. The functional status six months postoperatively remained stable in 50%, and improved in

17%.

Conclusion: Radical resection of pediatric intramedullary spinal cord tumors can be achieved with preservation of neurological
function in the long term. Tumor histology is the most important prognostic factor.

Key words: Pediatric intramedullary tumors; astrocytomas; ependymomas; Functional status

INTRODUCCION

Los tumores intramedulares (TIM) son infrecuentes
constituyendo alrededor del 2 al 4% de todos los tumores
del SNC, y en su mayoria tienen un origen glial, como
los astrocitomas y ependimomas *°.

Es fundamental diferenciar que en adultos los TIM
comprenden aproximadamente el 20% de todas las neo-
plasias espinales y los ependimomas son el tipo histolé-
gico mds frecuente ?, mientras que en la poblacién pedid-
trica pueden alcanzar el 35% de los tumores espinales,
siendo los astrocitomas los primeros en frecuencia '.

A lo largo de la historia las estrategias terapéuticas han
ido variando; y a pesar de los avances tecnolégicos como
la resonancia magnética, el microscopio de alta defini-

Los autores declaran no tener conflictos de intereses.
Christian Pirozzi Chiusa
pirozzichristian@hotmail.com

Recibido: Noviembre de 2021. Aceptado: Noviembre de 2021.

cidn, el aspirador ultrasénico, la ecografia intraoperato-
ria y el monitoreo neurofisiolégico, en la actualidad los
TIM contintan siendo un desafio para el neurociruja-
no’.

Los tumores de la médula espinal no tienen una pre-
sentacion clinica tipica. Pueden manifestarse con dolor,
trastornos sensitivos, torticolis, desérdenes motores, dis-
funcién urinaria, cifoescoliosis o falta de adquisicién en
las pautas del neurodesarrollo °. Para la valoracién neu-
rolégica funcional preoperatoria y la evolucién clinica
postoperatoria se emplea la Escala de McCormick * (Ta-
bla 1).

El tratamiento de eleccién en esta patologia es la resec-
cién tumoral completa, preservando la funcién neurolé-
gica y la estabilidad de la columna . El monitoreo neu-
rofisiolégico intraoperatorio cumple un rol fundamental
a la hora de minimizar el dafio iatrogénico *”.

La quimioterapia y radioterapia se reservan para los tu-
mores de alto grado o casos seleccionados de tumores de
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bajo grado con reseccién incompleta™’.

El propésito de este trabajo es presentar una serie de
casos con lesiones intramedulares operados en nuestra
institucién, haciendo especial énfasis en la reseccién qui-
rargica radical, los sintomas de presentacién y la evolu-
cién de acuerdo al estirpe tumoral (Tabla 2 y grafico 1).

DESCRIPCION DE LOS CASOS CLINICOS

I: Ependimoma

Paciente sexo femenino de 7 afios sin antecedentes pato-
légicos de relevancia que consulta por escoliosis y dises-
tesias en miembros inferiores de 6 meses de evolucién.
Examen neuroldgico sin déficits motor. En la RM se ob-
jetiva extensa lesién intramedular de aspecto infiltrante y
bordes poco precisos, extendiéndose desde la unién cér-
vico-dorsal al nivel D11, predominantemente hipointen-
sa en T1 e hiperintensa en T2, con drea de realce anular
de aspecto quistico-necrético a nivel D7. PESS alterados
en miembro inferior izquierdo. Se realizé exéresis total
de la lesién. El monitoreo neurofisiolégico intraopera-
torio evidencié episodios de disminucién transitoria de
la amplitud de la onda D, que revirtieron al detener la
exéresis de la lesién. Los PEM no mostraron variacio-
nes significativas. Presenté una paraparesia severa posto-
peratoria que mejoré progresivamente con rehabilitacién.
RM control postoperatoria evidencia reseccién tumoral
completa con desplazamiento de ldmina de D2 que re-
quirié correccién quirdrgica. La anatomia patolégica re-
vel6 ependimoma con diferenciacién tanicitica focal y
células claras. Actualmente sin recurrencia tumoral, en
seguimiento estrecho por progresién de escoliosis (Figu-
ral).

II: Indeterminado

Paciente sexo masculino de 16 afios que refiere hiper-
hidrosis y disestesias en miembro inferior derecho de 8
afios de evolucién. Al examen fisico se objetiva aumento
de sudoracién y signos de liberacién piramidal en MID
con fuerza conservada. La RM evidencié lesién expan-
siva medular, que se extiende de D9 a D11 y presenta
un drea excéntrica de hipersefial en T2/STIR, sin realce
postcontraste. Se realizé exéresis parcial en virtud de que
el monitoreo intraoperatorio mostré una caida de los po-
tenciales motores cercano al 50%. El McCormick posto-
peratorio inmediato fue grado 3 con recuperacién ad in-
tegrum en los dias subsiguientes. La RM control revelé
persistencia de la lesién intramedular dorsal. La anato-
mia patolégica informé leve incremento de celularidad
sospechoso de infiltracién neoplésica, pero no fue con-
cluyente para un diagnéstico etioldgico. Se discutié el
paciente en ateneo de neuroncologia, y dada la estabili-
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Figura 1: Ependimoma. A-D: RM prequirtrgica T1 con contraste y T2 cortes
axiales y sagitales. E-F: Imagenes intraoperatoria pre y postreseccion. G-J:
RM postquirtrgica T1 con contraste y T2 cortes axiales y sagitales.

TABLA1: ESCALA DE MC CORMICK

Neurolégicamente intacto, deambula nor-
mal, puede tener disestesia minima.
Déficit leve motor o sensorial, el paciente
mantiene independencia funcional.

Déficit moderado motor o sensitivo, limit-
Il acién de la funcién, independencia con ayu-
da externa.

Déficit severo motor o sensitivo, limitacion
de la funcion con paciente dependiente.
Paraplejia o cuadriplejia, movimientos es-
pontaneos fluctuantes.

dad clinica del paciente, se decidié conducta quirdrgi-
ca expectante y control seriado con neuroimagenes (Fi-
gura 2).

III: Astrocitoma Pilocitico

Paciente sexo femenino de 17 afios con antecedente de
trastornos de la conducta alimentaria que consulta por
disestesias en palmas y plantas de un afio de evolucién,
que progresa con debilidad en miembro superior izquier-
do. Al examen fisico se evidencia paresia leve braquial iz-
quierda. La RM mostré dos lesiones focales hiperinten-
sas en 12, localizadas en el cordén posterior derecho, que
comprometen los niveles C2 y C3-C4 que no presentan
realce tras la administracién de contraste. Se realizé exé-
resis completa de lesion inferior y subtotal de la superior.
El monitoreo neurofisiolégico intraoperatorio no eviden-
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TABLA2: PACIENTES OPERADOS

N° Sexo Edad Sintomas Mc Local- Niveles Quistes Abor-  Resec-
de presen-  cor- izacion asocia- daje cion
tacion mick dos

pre-
op

1 F 7 Escoliosis | Dor- 10 SI Lam- Total

afos Disestesias sal (D2- ino-
en MIMI D11) plastia

2 M 16 Hiperhidro- | Dor- 3 NO Lami- Parcial

afos  sisy dis- sal (D9- nec-
estesias D11) tomia
en MID (8
anos de
evolucion)
3 F 17 Paresia 1l Cervi- 3 NO Lami-  Subto-
afios leve MSI cal (C2- nec- tal
Disestesias C4) tomia
en ambos
MMII

4 F 9m  Faltade Il Cervi- 11 SI Lam- Total
adquisicion co-Dor- ino-
pautas sal (C1- plastia
madurati- D4)
vas Paresia
de MMSS

5 M 7 Cervicalgia | Cervi- 6 SI Lam- Total

afios cal (C2- ino-
C7) plastia
Hipotrofia
e hipoes-
12 tesia de Cervi- Lam-

6 M afios hemicuer- |l cal (C3- 5 SI ino- Total
po derecho C7) plastia
Paresia
leve MSD

ci6 alteraciones significativas en los potenciales motores.
En el postoperatorio inmediato la paciente recuperé la
paresia del MSI. La RM control confirma remanente tu-
moral a nivel de C2 y reseccién total de la lesién C3-C4.
La anatomia patolégica informé astrocitoma pilocitico
(Grado I de 1la OMS). La paciente evolucioné con ines-
tabilidad cervical y cifosis progresiva requiriendo artro-
desis cervical anterior (C3-C5) a los 7 meses de la ciru-

gia (Figura 3).

1V: Glioma Difuso de Bajo Grado

Paciente sexo femenino que a los 9 meses se le realizé
exéresis total de tumor intramedular cervico-dorsal (C1-
D4) en otra institucién, cuyo diagnéstico anatomopatold-
gico informé ependimoma de alto grado, por lo que com-
pleté tratamiento adyuvante con quimioterapia (6 ciclos
de cisplatino, etopésido, vincristina y ciclofosfamida se-
gun protocolo HeadStart II), con posterior trasplante au-
télogo de médula dsea. Inicialmente debuté con falta de
adquisicién en las pautas motoras asociado a paresia de

Caida Anatomia Trata- Mc Mc Recur- Complica-

potenci- Patologia miento  cormick  cormick rencia ciones

ales adyu- pop in- pop 6

vante mediato  meses

NO Ependimoma NO \" Il NO Desplaza-
(con diferen- miento lami-
ciacion taniciti- na D2 (cor-
ca focal y célu- reccion
las claras) ki67 quirtrgica)
1,4% Progresién

escoliosis
casi Leve incre- NO 1] NO Persisten-

50% mento de ce- cia hiperhi-
lularidad so- drosis
spechoso de
infiltracién neo-
plasica (mues-
tra no represen-
tativa)

NO Astrocitoma pi- NO NO Deformidad
locitico (pres- espinal que
encia de fusion requirié ar-
kiaa 1549 -braf trodesis cer-
15-9) ki67 vical anterior
<1% (C3-Cb)

No Glioma difuso QMT Vv \% Sl DVP

dis- de bajo grado (metas-  Trasplan-

ponible  (ausencia mu- tasica) te MO Hi-
tacion v600e poacusia
braf, ausen- bilateral Dis-
cia fusion kiaa eminacion
1549-braf, aus- leptomenin-
encia mutacion gea.
h3)

casi Ependimoma NO 1] Sl (local) Dehiscencia

50% ki67 bajo de herida
Tumor glioneu-
ronal (idh1 no
mutado, ausen- Disemi-

30% cia de mutacién QMT + Y n S’I (lmets— nacién’ lep-
v600e del gen RDT tasica) tomenin-
braf, ausencia gea.

de fusién kiaa-
braf, ki67 4%)

miembros superiores. En el postoperatorio evoluciond
con cuadriparesia e hidrocefalia requiriendo colocacién
de shunt ventriculo peritoneal. A los 2 afios de vida en los
controles de RM se evidencia marcado refuerzo postcon-
traste y engrosamiento de las raices de la cauda equina,
destacindose a la altura de L2, una imagen nodular con
intensa captacién de contraste, que media 6 x 5 x 6 mm
aproximadamente. Se realizé la reseccién completa de la
lesién. La anatomia patoldgica reveld glioma difuso de

bajo grado (Grado II de la OMS) (Figura 4).

V: Ependimoma

Paciente sexo masculino con NF2 que comienza a los
7 afios con cervicalgia de 2 meses de evolucién refracta-
ria a analgésicos evidenciando en la RM un tumor intra-
medular cervical (C2-C7) con realce post contraste y el
“signo del gorro” tipico de ependimoma. Se realizé exé-
resis completa de la lesién demostrado en la RM control.
El monitoreo intraoperatorio mostré caida de la onda D
cercana al 50%. El McCormick postoperatorio inmedia-
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Figura 2: Indeterminado. A-D: RM prequirdrgica T1 con contraste y T2 cortes axiales y sagitales. E-F: Ecografia intraoperatoria. G: Imagen intraoperatoria. H-K:
RM postquirtirgica T1 con contraste y T2 cortes axiales y sagitales.
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Figura 3: Astrocitoma Pilocitico. A-C: RM prequirargica T2 cortes axiales y sagitales. D-F: Imagenes intraoperatoria pre y postreseccion. G-I: RM postquirtrgica
T2 cortes axiales y sagitales. J-K: Radiografia cervical frente y perfil post-instrumentacion.

0 ] i

to fue grado?. A los 6 meses de seguimiento con rehabili-
tacion se evidencié mejoria clinica con McCormick grado
1. La anatomia patol6gica informé ependimoma clésico.
Posteriormente el paciente evolucion6 con progresién de
su enfermedad de base, con lesiones intracreneales que
requirieron tratamiento quirdrgico y radiocirugia. Casi
6 afios después de la reseccién del ependimoma cervical,
presentd recidiva local (C3-C4) y aumento considerable
de una lesién a nivel de C1-C2 intra-extradural que se
controlaba con imdgenes seriadas. Se realizé la exéresis
completa de ambas lesiones en un mismo acto quirdrgico,
cuya anatomia patoldgica revelé schwannoma para el tu-

Figura 4: Glioma Difuso de Bajo Grado. A-D: RM prequirtirgica T1 con contraste

y T2 cortes axiales y sagitales. E-G: RM postquirrgica alejada que evidencia re-
seccion completa de tumor cervical con lesion metastasica nodular a nivel de L2 (flecha roja). H: Imagen intraoperatoria de la lesion.

mor extramedular y ependimoma cldsico con Ki67 de 6%
para la lesién intramedular. Como complicacién alejada
presenté dehiscencia de la herida, que requirié cierre qui-

rargico (Figura 5).

VI: Tumor Glioneuronal con islotes Neuropil-like

Paciente sexo masculino de 12 afios sin antecedentes pa-
tolégicos que consulta por déficit sensitivo y motor en he-
micuerpo derecho de 2 afios de evolucién. Al examen fi-
sico presenta hipotrofia e hipoestesia derecha asociado a
paresia leve del miembro superior derecho. La RM evi-
dencié lesién expansiva intramedular sélido quistica que
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Figura 5: Ependimoma. A-B: RM prequirdrgica T1 con contraste y T2 cortes sa

caT1 con contraste y T2 cortes sagitales.

se extendia desde C3 hasta C7 con marcado engrosa-
miento del cordén medular a predominio derecho; hiper-
intensa en T2 e isointensa en T'1 con gran realce hete-
rogéneo tras la administracién de contraste endovenoso.
Ademais presentaba otra lesién quistica a nivel de D2. Se
realizé exéresis completa de la lesion cervical. El moni-
toreo neurofisiolégico intraoperatorio registré una caida
del 30% de la onda D y un descenso leve de los poten-
ciales motores. El McCormick postoperatorio inmedia-
to empeoré a grado 4, mejorando progresivamente en las
semanas subsiguientes con kinesiologia hasta alcanzar el
estado funcional previo. La anatomia patoldgica intrao-
peratoria por congelacién informé astrocitoma pilocitico,
que posteriormente fue modificada a tumor glioneuronal
con islotes neuropil-like (Grado III de la OMS). Dicha
lesién presenta un patrén de presentacion infrecuente con
areas de tipo pilociticas y otras de mayor densidad celular
con leve pleomorfismo nuclear y un indice de prolifera-
cién relativamente elevado. La RM control revel6 resec-
cién completa tumoral con realce leptomeningeo difuso
a predomino de la unién bulbo-medular, cervical, dorsal
alto y epicono posterior sugestivo de diseminacién me-
ningea (Figura 6).

DISCUSION

Los TIM son lesiones poco frecuentes, representando
solo 2 — 4% de los tumores gliales del SNC. Sin embargo,
en la poblacién pedidtrica comprenden aproximadamente

B

gitales. C-D: Imagenes intraoperatoria pre y postreseccion. E-F: RM postquirtrgi-

el 35% de las neoplasias espinales ®”.

Con el advenimiento de diferentes avances como la
RM, el microscopio de alta definicién, los potenciales in-
traoperatorios y el aspirador ultrasénico, se han alcan-
zado mejores resultados oncoldgicos y funcionales en el
tratamiento de esta patologia. En la actualidad, la exé-
resis completa es el gold standard en el tratamiento de
los TIM de bajo grado, lo cual representa un reto para el
neurocirujano 2

La histologia tumoral marcard la evolucién natural de
la enfermedad, ya que por un lado influye técnicamente

en el grado de reseccién quirdrgica 7’

, pero por otra par-
te pueden presentar un comportamiento biolégicamente
agresivo. Tal como se describe en el caso clinico VI, ini-
cialmente la anatomia por congelacién intraoperatoria in-
formé astrocitoma pilocitico y, posteriormente, la biolo-
gia molecular revel$ una entidad rara denominada tumor
glioneuronal con islotes de neuropil-like (Grado III de la
OMS), lo cual explicaria la diseminacién leptomeningea
a pesar de la reseccién completa .

No obstante, hay otras variantes a considerar al momen-
to de diagnosticar y tratar un TIM. Existe un subgru-
po de TIM extensos longitudinalmente que representan
menos del 1% de estas lesiones 14 y pueden comprome-
ter toda la médula espinal. Asi como también podemos
mencionar otro subgrupo heterogéneo que corresponde a
los tumores bulbomedulares’. Si bien ambas entidades en
general son lesiones de muy bajo grado y lenta progresion,
la posibilidad de una reseccién completa sin ocasionar un
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Figura 6: Tumor Glioneuronal con islotes Neuropil-like. A-D: RM prequirdrgica T1 con contraste y T2 cortes axiales y sagitales. E-F: Imagenes intraoperatoria
pre y postreseccion. Se sefiala expresion cortical derecha de lesion (flecha roja) que desplaza rafe medio (flecha negra). G-J: RM postquirdrgica T1 con con-
traste y T2 cortes axiales y sagitales.

dafio neuroldgico irreversible, muchas veces, es técnica-
mente imposible.

Los tumores de bajo grado en pediatria poseen muy bajo
potencial de trasformacién maligna, pudiendo mante-
nerse estables durante afios. Es por esto que en los casos
de resecciones incompletas se realiza una vigilancia ac-
tiva sin tratamiento adyuvante. En tumores de alto gra-
do estd indicada la terapia radiante postoperatoria, pero
no se aconseja en nifios menores de 3 afios por sus efectos
deletéreos sobre el sistema nervioso y el sistema esqueléti-
co; en estos casos puede ser de eleccién una conducta ex-
pectante tipo “watch and wait” en resecciones macroscé-
picamente completas.

En pediatria existen factores predisponentes (laxitud
de los ligamentos, horizontalidad de las facetas articula-
res y crecimiento dindmico de la columna) de deformi-
dad espinal postoperatoria, sobretodo en abordajes que
comprometan C2, charnela cérvico-tordcica y charne-
la téraco-lumbar. De los casos descriptos, uno sélo (16%)
evolucioné con inestabilidad y cifosis progresiva, requi-
riendo fusién espinal a los 7 meses de la cirugia, luego de
una laminectomia de C3-C4, preservando las facetas ar-
ticulares y sin comprometer la apdfisis espinosa de C2.
En un estudio retrospectivo de 27 pacientes, Yeh et al.
concluye que en las regiones cervical y cervicotoricica la

operacién de un mayor nimero de liminas tiende a incre-
mentar el riesgo de empeorar la alineacién; y en las regio-
nes tordcica y toracolumbar, la laminectomia estd asocia-
da con empeoramiento de la alineacién, mientras que la
laminoplastia reduce dicho riesgo .

Los TIM en general suelen manifestarse con sintomas
motores o sensitivos. Sin embargo, en los nifios la cifoes-
coliosis o la falta en la adquisicién de hitos del desarrollo
muchas veces son la forma de presentacion®. El caso cli-
nico II consulté por hiperhidrosis del miembro inferior
derecho de 8 afios de evolucién, una forma de presenta-
cién atipica de esta patologia, pero que nos debe desper-
tar la sospecha clinica y solicitar una RM de columna.
Hay seis casos publicados en toda la literatura de los cua-
les sélo dos son pedidtricos 2. Lamentablemente durante
la cirugfa del paciente que mencionamos se registré una
caida en la amplitud de la onda D cercana al 50%, que
obligé a detener la reseccién sin lograr un diagnéstico
histolégico de certeza. No obstante, aqui podemos ver el
rol fundamental de la neurofisiologia intraoperatoria para
preservar la funcién neurolégica en tiempo real, haciendo
una cirugfa mucho més segura®”.

Por tltimo, mds alld de los avances tecnoldgicos, la ex-
periencia del cirujano y del equipo quirdrgico es de vital
importancia, algo que se ve limitado por la baja frecuen-
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cia de esta patologia y que, inexorablemente, conlleva a
una curva de aprendizaje mds lenta.

CONCLUSIONES

Los TIM pediétricos son una patologia donde el trata-
miento de eleccién es la exéresis quirdrgica, tanto en su
presentacién inicial como en las recurrencias; y la resec-
cién radical puede ser lograda con preservacién de la fun-
cién neuroldgica a largo plazo.El factor prondstico mas

importante para adultos y nifios con TIM es la histolo-
gia tumoral. El monitoreo neurofisiolégico intraoperato-
rio puede predecir el outcome funcional postoperatorio,
y asi reducir la morbilidad en esta patologia. Los progra-
mas de rehabilitacién multidisciplinarios son indispensa-
bles en los cuidados postoperatorios de pacientes con tu-
mores espinales.El nimero de pacientes no fue suficiente
para realizar célculos estadisticos con resultados signi-
ficativos. Sin embargo, los datos obtenidos se asemejan
bastante a los articulos publicados en la literatura.
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Los autores presentan esta interesante revisién de Tumores Intramedulares en Pediatria, mediante una descripcion de-
tallada de 6 casos muy bien documentados que resumen el complicado abordaje de esta patologia infrecuente. Como
se menciona, los TIM en este rango etdreo se diferencian del adulto en su histologia prevalente (Astrocitomas), en la
mayor frecuencia en cuanto a su localizacion si tomamos la totalidad de los Tumores Espinales (aproximadamente 35%
son intramedulares) y finalmente el complejo vertebro mielo radicular en crecimiento como importante variable a te-
ner en cuenta al abordar estas lesiones.

De acuerdo a la literatura internacional y como bién mencionan los autores, la excéresis quirtrgica completa cuando
es factible, con preservacién de la funcién neurolégica y estabilidad de la columna son los objetivos que debemos plan-
tearnos al encarar el tratamiento de los TIM, destacando el rol del Monitoreo Neurofisiolégico Intraoperatorio, y la
experiencia lo Neurocirujano Pedidtico como actores destacados en dicho escenario.

Finalmente y dada la baja prevalencia de este tipo de patologia, este trabajo resalta por su claridad descriptiva, cons-
tituyendo un importante aporte para nuestra comunidad pedidtrica.

Marcelo D"Agustini
Servicio de Neurocirugia. Hospital Ludovica, Ciudad de La Plata. Provincia de Buenos Aires

TUMORES INTRAMEDULARES PEDIATRICOS: REVISION DE 6 CASOS 24
Christian Pirozzi Chiusa, Martin Pinto, Carlos Routaboul



SUPLEMENTO PEDRIATRIA | S25 - S034 | 2021

Validacién de Escalas de Eventos Adversos

en Neurocirugia Infantil
Alejandro Saravia Toledo, Mario Sergio Jaikin

Servicio de Neurocirugia, Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez, Buenos Aires, Argentina

NOTA TECNICA

RESUMEN

Introduccion: Todos los neurocirujanos convivimos con eventos adversos [EA] durante nuestra practica. Estas situaciones son
registradas de manera poco sistematizada, en ocasiones naturalizando su ocurrencia, en otras atribuyendo el evento a factores
externos al equipo neuroquirdrgico y también como sefialamiento “culposo”. No existen escalas de EA propuestas en Neurocirugia
infantil, y las pocas publicaciones hacen referencia a EA en cirugia de craneosinostosis exclusivamente.

Material y métodos: Estudio retrospectivo y descriptivo sobre 290 pacientes operados entre 01/05/20 al 01/05/21 en nuestro
servicio. Se evalud la aparicion de EA 'y se los clasificé utilizando las escalas propuestas por Landriel, modificado de Dindo-Clavien y
la de Houkin.

Resultados: De los 290 pacientes, se evidenciaron EA en el 24,8 % (n = 72). 45 % en cirugia oncoldgica (n = 33), 35 % en
hidrocefalia (n = 25), 7 % en malformaciones congénitas (n = 5), 7 % en lesiones vasculares (n = 5) y 6 % en otros procedimientos (n
=4). Se presentaron EA en el 67 % (n = 48) de cirugias programadas y en un 33 % (n = 24) cirugias de urgencia. Utilizando la escala
de Houkin se manifesté predominio en el grado 2 con un 59 % (n = 43) y grado 4 con un 18 % (n = 13) de las complicaciones totales.
En la escala de Landriel predominaron los EA grado 2B con un 44 % (n = 32) y 1B con 19 % (n = 14). Prevalecieron los EA de tipo
neuroldgico, representando el 76 % (n= 55) del total. Dentro de este grupo, las infecciones (19 %), las disfunciones mecanicas (14 %),
el deterioro neuroldgico (13 %) y la aparicion de foco (8 %) fueron los mas frecuentes. La mortalidad fue 2,7 % (n = 2).

Conclusion: La incorporacién de las clasificaciones de complicaciones propuestas por Landriel y Houkin, aplicando los criterios para

los pacientes pediatricos, son vélidas y pueden utilizarse en Neurocirugia Pediatrica.

Palabras clave: Efectos Adversos; Complicaciones; Riesgo quirdrgico; Ateneo de morbimortalidad; Neurocirugia infantil.

ABSTRACT

Introduction: The current practice of neurosurgery is associated with adverse events [AE]. There is little record of these events with
no systematization, sometimes normalizing it, others attributing the event to others factors than the neurosurgical team or acussing
this for the AE . Scales for classification of AE in pediatric neurosurgery are scarce, and most of them only refer to craniosynostosis

surgery.

Material and methods: The records of all the patients who underwent surgery at our institution from May 2020 to May 2021 were
retrospectively reviewed. We used both Landriel’s (Dindo-Clavien modification) and Houkin’s scales for classification of adverse

events.

Results: Seventy-two (24,8 %) events among 290 neurosurgical interventions were recognized as AE. 45 % (n = 33) in oncologic
surgery, 35 % (n = 25) in hydrocephalus, 7 % (n = 5) in congenital malformations, 7 % (n = 5) in vascular lesions and 6 % (n = 4) in
others. 67 % (n = 48) of elective surgeries and 33 % (n = 24) of emergency surgeries had AE. Using Houkin’s classification, 59 % (n =
43) were grade 2 and 18 % (n = 13) were grade 4. Landriel’s classification showed prevalence of grade 2B and grade 1B (44 % and
19 % respectively). Neurological complications were the most frequent type of AE (76 %), including: infections (19 %), mechanics
dysfunctions (14 %), neurologic impairment (13 %) and new deficit (8 %). The mortality was 2,7 % (n = 2)

Conclusion: Landriel’s and Houkin’s scales are useful and reliable for neurosurgery pediatric patients.

Key Words: Adverse events; Complications; Surgical risk; Morbidity and mortality conference; Pediatrics neurosurgery.

INTRODUCCION

La ocurrencia de complicaciones en Neurocirugia es bien
conocida. Utilizamos distintos términos que significan
lo mismo: complicaciones, eventos adversos [EA], resul-
tados inesperados, etc. La frecuencia y gravedad de los
mismos estdn asociadas a la patologia a tratar, tipo de ci-
rugia, experiencia del equipo tratante y el equipamien-
to disponible. Black, 2 en 1993, fue el primero en definir
complicacién en Neurocirugia. Sin embargo, no existe
actualmente una definicién universalmente aceptada, y
en multiples ocasiones la inclusién de un paciente no deja

de ser subjetiva. #1319
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El espiritu de perfeccionamiento constante, compara-
cién de experiencias y la revisién minuciosa de los casos
con resultados adversos, son las fuentes para mejorar el
planeamiento y ejecucién de cada tratamiento quirdrgi-
co. El andlisis sistemdtico del mecanismo de produccién
de estos sucesos permite identificar las causas, y discernir
cuales serdn evitables y cudles serdn parte del proceso de
tratamiento de una patologia neuroquirdrgica. Sin em-
bargo, es importante recalcar como bien dice Gilsbach,
8“que si un neurocirujano aprende Unicamente de los
errores, raramente va a realizar algo bien”. El aprendizaje
tiene que ser sobre todo de los casos exitosos. El ateneo
de morbimortalidad es un espacio fundamental para el
control interno de calidad de un servicio, 3 y mantener un
registro actualizado de los EA para hacer una validacién
externa y poder comparar con otros servicios del mundo.
71015 El objetivo del presente trabajo es presentar el uso
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de escalas de complicaciones ideadas para Cirugia en el
paciente adulto y su aplicacién en Neurocirugia infantil.

MATERIALYMETODOS

Se realizé un estudio retrospectivo observacional sobre
290 historias clinicas de pacientes operados en nuestro
Servicio entre 01/05/20 y 01/05/21. Utilizamos las esca-
las de Houkin 10 (Tabla 1) y Landriel 11 (Tabla 2) para
definir y encuadrar los EA. Asimismo clasificamos la
complejidad de los procedimientos quirdrgicos acorde al
Nomenclador de la Sociedad Argentina de Neurocirugia
Pedidtrica 18 (Tabla 3). Las categorias A y B se denomi-
naron de complejidad baja, las C y D como intermedias y
las E y F como alta complejidad. Se procedié a revisiones
trimestrales de los procedimientos quirdrgicos categori-
zados como EA. El anilisis de dichos casos fue realiza-
do por el plantel de cinco neurocirujanos de plantay seis
médicos residentes del Servicio durante la presentacién
de casos en el ateneo de morbimortalidad.

Definicién de evento adverso

La definicién mds utilizada de evento adverso es la des-
viacién del post operatorio esperable de acuerdo a la ci-
rugia, dentro de los 30 dias del procedimiento. Sin em-
bargo, nosotros utilizamos una definicién ampliada, al
10

igual que Houkin, '° quien lo define como: “cualquier
evento que alargue el tiempo de internacién esperado,
requiera realizar algln tratamiento adicional o resulte en
un déficit, ya sea transitorio o permanente, luego del pro-
cedimiento quirdrgico, aunque sea inevitable por su en-
fermedad de base”. EA y complicacién postquirdrgica se
utilizan de manera indistinta. El tratamiento insuficiente

es considerado un EA.

Escalas utilizadas

Utilizamos ambas escalas ya que aportan distinta infor-
macién, la cual se complementa para evaluar la aparicién
de un evento adverso. La propuesta por Landriel et al. ™
se basa en la descripta por Dindo y Clavien®, desarrolla-
da para pacientes adultos en cirugia general. En ella, se
incluyen todos los pacientes que presentan un desvio del
post operatorio esperable, que hayan requerido o no al-
gun tipo de intervencién, ya sea farmacoldgica, invasi-
va, etc. En esta se valora como la complicacién afecta al
paciente, generando morbilidad y se clasifica por grado
de severidad, desde la colocacién de terapia farmacolégi-
ca hasta el 6bito. Tipo la: Desviacién del post operato-
rio esperable, que no requiere tratamiento farmacolégico.
Tipo 1b: Desviacién del post operatorio esperable, que
requiere tratamiento farmacoldgico. Tipo 2a: EA que re-
quiere intervencién sin anestesia general, ya sea cirugia,

TABLA1

Clasificacion de DINDO-CLAVIEN, modificada por
LANDRIEL
Complicacién que prolonga inter-

Tipo1 A nacién y no requiere tratamiento
farmacoldgico
Complicacién que prolonga inter-
Tipo1 B nacién y requiere tratamiento farma-
colégico
Tom @A Requiere intervencion CON anestesia
general
Requiere intervencion SIN anestesia
general (ya sea cirugia, endoscopia, in-
tervencionismo)
Tipo 2 B Requiere intervencion CON anestesia
general
Tipo 3 A Riesgo de vida}, pasa a UTIP, con com-
promiso de 1 érgano
Tipo 3 B Riesgo de vida, pe}sa a UTIR, con com-
promiso de 2 o > érganos
Tipo 4 Muerte
TABLA 2
Clasificacion de HOUKIN
T © Complicacion NO relacionada al proced-
imiento quirdrgico
Tan e Complicacion RELACIONADA al proced-
imiento quirdrgico
Tiew @ Complicacion PREDECIBLE o ESPER-
ABLE
Tipo4  Complicacion EVITABLE
. Error médico, procedimiento mal realiza-
Tipo 5

do, mala indicacion

endoscopia o intervencionismo. Tipo 2b: EA que requie-
re intervencién con anestesia general, ya sea cirugia, en-
doscopia o intervencionismo. Tipo 3a: EA que compro-
mete la vida del paciente, y requiere el ingreso a unidad
de cuidados intensivos y compromete 1 solo sistema u 6r-
gano. Tipo 3b: EA que compromete la vida del pacien-
te, y requiere el ingreso a unidad de cuidados intensivos
y compromete mds de 1 sistema u 6rgano. Tipo 4: Obito
del paciente. Mientras que en la clasificacién propuesta
por Houkin et al. 10 se determina la probabilidad de que
el evento adverso sea asociado al procedimiento quirir-
gico, y el grado de relacién entre ellos (Figura 1). Tipo
1: EA no relacionado al procedimiento quirdrgico, por
ejemplo la aparicién de infeccién urinaria luego de una
cirugia de colocacién de sistema de derivacién ventricu-
lo-peritoneal. Tipo 2: EA relacionado al procedimien-
to quirurgico, no esperable de acuerdo a la patologia y el
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TABLA 3: CLASIFICACION DE COMPLEJIDAD DE PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS DE ACUERDO AL NOMENCLADOR DE

LA SOCIEDAD ARGENTINA DE NEUROCIRUGIA PEDIATRICA.

Grupo A

Puncién transfontanelar

Puncién de reservorio valvular para instilar sustancias o extraer LCR
Puncién Lumbar (con o sin manometria)

Pruebas de Baclofeno intratecal

Grupo B

Drenaje externo continuo de LCR y/o colocacion de reservorio a ventriculo.
Colocacion y monitoreo de PIC

Tumores 6seos de calota craneana

Tumores cefalicos de partes blandas

Toilette de herida quirirgica craneal y/o espinal

Exteriorizacion de catéter peritoneal

Biopsia de nervio o musculo

Extraccioén de derivacion ventriculo peritoneal, atrial o lumboperitoneal.
Drenajes lumbares externos

Grupo C

Craneoplastia

Fractura hundimiento de craneo

Tumores 6seos de orbita y senos

Colocacion y/o recambio parcial de valvula de LCR

Evacuacion de hematomas y/o colecciones extradurales y subdurales encefalicas y del raquis

Cuerpo extrano o proyectil intracraneano.
Meningocele

Mielomeningocele

Laminectomia descompresiva
Microdiscectomia lumbar

Colocacion de bomba de infusion
Laminoplastias

Estimulador vagal

Grupo D

Evacuacion de hematomas y/o colecciones intracerebrales
Fistula de LCR

Craneoestenosis Simple

Patologia de la Charnela (Chiari)
Siringomielia, siringobulbia, diastematomielia.
Colecciones infratentoriales

Abscesos cerebrales

Encefalocele

Tumores epidurales del raquis
Microdiscectomia cervical
Desplaquetamiento

Fijacién de columna con instrumentacion hasta tres niveles
Cirugia de nervios periférico

Tratamiento endoscoépico de la hidrocefalia (tercer ventriculostomia, hidrocefalia tabicada, coagulacién de

plexos coroideos)

Grupo E

Lipomeningocele

Médula anclada

Cirugia del plexo braquial
Tumores cerebrales lobares
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Cirugia de la espasticidad
Cirugia con técnicas estereotaxicas

Craneoestenosis complejas y/o sindromaticas con reconstruccion frontoorbitaria.

Biopsia endoscopica de tumores cerebrales

Tratamiento endoscépico de quistes aracnoideos y craneoestenosis

Microdiscectomia dorsal por cualquier via
Cirugia de revascularizacion cerebral
Quistes aracnoideos por craneotomia

Fijacion de columna con instrumentacion entre 4 y 5 niveles

Grupo F

Tumores de hipdfisis y regiéon optoquiasmatica
Malformacién arteriovenosa cerebral y/o medulares
Tumores de base de craneo

Tumores de Fosa posterior

Tumores intraventriculares

Tumores medulares

Cirugia de la epilepsia

Tumores orbitarios por via intracraneana
Aneurismas cerebrales

Tumores de la cola de caballo

Reseccion endoscépica de tumores cerebrales
Tumores del tronco cerebral

Cirugia de la escoliosis

Fijacion de columna con instrumentacion de mas de cinco niveles

tratamiento elegido. Por ejemplo, la aparicién de un dé-
ficit del 6to nervio craneano luego de la cirugia de un
tumor hemisférico supratentorial. Tipo 3: EA relacio-
nado al procedimiento quirirgico, esperable de acuerdo
a la patologia y el tratamiento elegido, por ejemplo, un
déficit braquiocrural contralateral asociado a la exéresis
de un tumor en drea motora primaria. Tipo 4: EA rela-
cionado al procedimiento quirurgico evitable, por ejem-
plo, la lesién del 3er nervio craneano en la cirugia clipa-
do de aneurisma comunicante posterior, habiendo visto
y cortado dicho nervio durante el procedimiento. Tipo
5: EA relacionado al procedimiento quirtrgico, por un
error médico, ya sea por tratamiento insuficiente, falla en
la técnica quirdrgica, indicacidn inadecuada o enfoque
diagndstico y tratamiento erréneo. Por ejemplo, la cola-
cién del sistema distal de una derivacién ventriculo-peri-
toneal en el espacio pre-peritoneal.

Andlisis de las complicaciones

Si se presenta més de una complicacién en el mismo pa-
ciente, se registran todas, pero se clasifica como la de
mayor grado.

La causa del evento se clasificé en 6 tipos: 1) Pacien-
te, cuando la patologia de base determina la aparicién del
EA, por ejemplo: paciente con un lipomielomeningoce-
le lumbosacro en el cual se presenta una fistula de LCR.
2) Técnica quirurgica, por ejemplo: la seccién intra qui-

rurgica de un nervio craneal. 3) Médico, donde el EA se
presenta por la intervencién de un tratamiento médico.
4) Diagnéstico y estrategia, donde un enfoque diagnodsti-
co erréneo llevé a la aparicién de un EA. Por ejemplo un
paciente 5) Equipamiento o instrumental, y 6) Sin cau-
sa evidente.

Los tipos de EA se dividieron en: locales, sistémicos
y neurolégicos. Haciendo un apartado para tratamien-
to insuficiente, complicacién intraquirdrgica y muer-
te. Dentro de neuroldgicos se incluy6 desde fistulas de
LCR, convulsiones, nuevo déficit, mutismo, infecciones
y mecénicas (para disfunciones en prétesis para el trata-
miento de la hidrocefalia).

RESULTADOS

De los 290 pacientes, se evidenciaron EA en el 24,8 % (n
=72). Enla Tabla 4 se clasifican de acuerdo al tipo de ci-
rugia: 45 % en pacientes oncolégicos (n = 33), 35 % en ci-
rugias del tratamiento de la hidrocefalia (n = 25), 7 % en
cirugfas de malformaciones congénitas (n = 5), 7 % en el
tratamiento de lesiones vasculares (n = 5) y 6 % en otros
procedimientos (n = 4), que incluyen 2 en pacientes con
hematomas secundarios a coagulopatia en post operato-
rio de trasplante hepdtico, 1 cirugia de craneoestenosis y
1 en una cirugia por traumatismo encefalocraneano. Se
presentaron EA en el 67 % (n = 48) de cirugias progra-
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TABLA 4: EA SEGUN TIPO DE CIRUGIA

Tipo de Cirugia N= Porcentaje
Oncoldgica 33,0 45%
Hidrocefalia 25,0 35%
Vascular 5,0 7%
Congénita 5,0 7%

Otros 4,0 6%

TABLA 5: EA SEGUN TIPO DE CIRUGIA POR COMPLEJIDAD

Complejidad SANCP N = Porcentaje
A 0,0 0 %

B 8,0 10 %

C 22,0 31 %

D 4,0 6 %

E 4,0 6 %

F 34,0 47 %
TABLA 6: EA SEGUN ESCALA DE HOUKIN

Houkin N = Porcentaje
1 5,0 7%

2 42,0 58%

3 6,0 8%

4 14,0 19%

5 5,0 7%

madas y en un 33 % (n = 24) cirugias de urgencia. De las
cirugias programadas que presentaron EA, el 46 % fue-
ron de alta complejidad (n = 33), y el resto correspondié a
las de baja e intermedia complejidad (Tabla 5).

Utilizando la escala de Houkin (Tabla 6) se manifesté
predominio en el grado 2 con un 59 % (n = 43) y grado 4
con un 18 % (n = 13). En la escala de Landriel (Tabla 7)
predominaron los EA grado 2B conun 44 % (n =32) y
1B con 19 % (n = 14).

Prevalecieron los EA de tipo neuroldgico, representan-
do el 76 % (n= 55) del total (Tabla 8). Dentro de este
grupo, las infecciones (19 %), las disfunciones mecinicas
(14 %), el deterioro neurolédgico (13 %) y la aparicién de
foco (8 %) fueron los mis frecuentes.

La naturaleza del EA se adjudicé al tratamiento médi-
co en un 53 % (n = 38), al paciente en 19 % (n = 14), al
diagndstico y estrategia en 17 % (n = 12) y un 10 % (n =
7) ala técnica quirtrgica.

La mortalidad fue del 2,7 % (n = 2): en un paciente
la causa fue la insuficiencia cardiaca por presentar una
transposicién de grandes vasos no corregida. Y el otro

TABLA 7: EA SEGUN ESCALA DE LANDRIEL

Landriel N = Porcentaje
1A 11,0 15%

1B 14,0 19%

2A 8,0 12%

2B 32,0 44%

3A 4,0 6%

3B 0,0 0%

4 3,0 4%

TABLA 8: EA SEGUN TIPO DE EVENTO ADVERSO.

Tipo de EA N = Porcentaje
Local 7,0 10 %
Sistémico 2,0 3%
Neurologico 55,0 76 %
Tratamiento insuficiente 5,0 7%
Muerte 3,0 4%

caso fue un paciente al que se le realiz6é una biopsia por
metéstasis intracraneales de melanosis cutdnea, fallecié
por progresién de dicha enfermedad.

RESULTADOS

Sistemas de clasificacion

La Neurocirugia por si misma se asocia con mayor mor-
bilidad, ya sea por EA transitorios o permanentes, que
otras especialidades quirurgicas. Esto es debido al tipo
de patologia al cual nos enfrentamos. Al no haber una
definicién estandarizada de evento adverso, las tasas de
complicaciones reportadas en la literatura incluyen un
rango amplio, del 1 al 40 %. 1369131617 Gozal et al ? in-
formaron un 3,87 % de complicaciones para Neurociru-
gia en adultos, utilizando una escala propia basada en la
causa del EA. Landriel et al. ' reportaron una tasa de
complicaciones del 14 %, para Neurocirugia en adultos,
utilizando también una escala propia, adaptada de la es-
cala de Dindo-Clavien. 5 Sarnthein et al. * reportaron
un 24 % de EA, basindose en la escala de Dindo-Cla-
vien original. Houkin et al.'® reportaron un 28,3 % de
EA, utilizando una escala propia basada en la relaciéon
del EAy el procedimiento quirtrgico. En lo que se refie-
re especificamente a Neurocirugia infantil hay publica-
dos distintos trabajos, mayormente en cirugia de craneo-
estenosis,"*1>!7 realizada por equipos multidisciplinarios
de neurocirujanos, cirujanos pldsticos, oftalmélogos y
otorrinolaringélogos. Las tasas de complicaciones repor-
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tadas son de 9,6 % para Arts et al., 'quienes realizaron el
65 % de sus procedimientos de forma minimamente in-
vasiva con asistencia endoscépica; 29,2 % en el caso de
Jeong et al. * para cirugia convencional y, por dltimo,

35,9 % para Shastin et al.'’

Aplicacién clinica en Neurocirugia Pedidtrica

Para clasificar la complejidad de los procedimientos qui-
rargicos existen multiples escalas, la mayoria para ciru-
gia de adultos. La cirugia en el paciente pedidtrico agre-
ga por si misma complejidad por multiples razones: las
estructuras son mas pequefias, la tolerancia al sangrado
es menor (ej: un neonato recién nacido cuenta con 250 ml
de volemia) y pierden temperatura répidamente. La vole-
mia es un factor limitante en cirugias oncolégicas en pa-
cientes menores de 3 afios. '* El instrumental especifico y
los implantes adaptados al tamarfio del paciente son otros
requerimientos que distinguen nuestra prictica.

El sistema nervioso en desarrollo puede dafarse irre-
versiblemente en el periodo de mielinizacién. Sin embar-
go, debido a la neuroplasticidad, puede recuperar la tota-
lidad del foco en poco tiempo, como podria ser en el caso
de un lactante con una secuela motora debido a un tumor
hemisférico. Otro ejemplo es el mutismo cerebeloso, en
el cual el paciente se encuentra desconectado del medio,
irritable y en muchos casos con déficit motor, pero luego
de 3 a 6 meses el paciente se recupera y vuelve a su cone-
xién habitual.

Caso ilustrativo n’1: Houkin tipo 1

Paciente de 2 meses de vida, con antecedente de transpo-
sicién de grandes vasos cardiacos con insuficiencia car-
diaca e hidrocefalia congénita. Se realizé cirugia de co-
locacién de sistema de derivacién ventriculo peritoneal.
A los 14 dias postquirurgicos fallecié debido a descom-
pensacién de su patologia cardiovascular.

Figura 2: Imagen por Tomografia Cerebral computada donde se observa le-
sion ocupante de espacio intraventricular centroencefalica, con sangrado in-
tratumoral y desvio de linea media.

Figura 3: Imagen por Resonancia Magnética de columna lumbosacra donde
se evidencia disrafismo lumbar, compatible con lipomielomeningocele.

Se consider6 Houkin tipo 1, por ser un evento adver-
so sin estar relacionado con el procedimiento neuroqui-
rurgico.

Caso ilustrativo n°2: Houkin tipo 2(Figura 2)
Paciente de 14 afios de edad, consulté por deterioro del
sensorio, cefalea y vomitos, se realizé tomografia com-
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Figura 4: Imagen por Tomografia Cerebral computada que muestra catéter en
cavidad ventricular, con herniacion subfalcial de la misma. Se observa dias-
tasis global de suturas craneanas, edema cerebral y lesion ocupante de es-
pacio sélido-quistica intraventricular derecha.

Figura 5: Imagen por Tomografia Cerebral computada que muestra catéter
proximal fuera de cavidad ventricular.

putada de cerebro donde se evidencié lesién ocupante de
espacio supratentorial intraventricular. Se programé ci-
rugia, se realizé exéresis parcial. Cursa postoperatorio
intubada en terapia intensiva presentado descompensa-
cién hemodindmica a las 24 hs, imagen por tomografia
computada de cerebro que evidencia sangrado intratu-
moral, se reexplora la lesién, paciente evoluciona desfa-
vorablemente.

Se consideré Houkin tipo 2, ya que el evento adverso
estuvo relacionado con el procedimiento quirdrgico pero

no era ni esperable ni evitable.

Caso ilustrativo n°3: Houkin tipo 3(Figura 3)
Paciente de 21 meses de vida, con diagndstico de lipo-
mielomeningocele lumbosacro, pie equinovaro bilateral.
Urodinamia alterada con globo vesical asociado a pérdi-
da de orina, cateterismo intermitente 3 veces/dia. Poten-
ciales evocados de miembros inferiores con alteracién de
la via somestésica. Se realizé cirugia de desanclaje me-
dular. Paciente permanecié en dectbito ventral 12 dias
con peso en herida. Posteriormente presenté coleccién de
LCR en colgajo a los 7 dias. La cual no fistulizé ni re-
quirié punciones. Se manejé con tratamiento conserva-
dor y evolucioné favorablemente. Alta a los 14 dias de la
cirugia.

Se consideré Houkin tipo 3 por ser esperable, ya que
la coleccién de LCR en este tipo de cirugias es muy fre-
cuente, mis alld del cierre hermético de la duramadre.

Caso ilustrativo n'4: Houkin tipo 4(Figura 4)
Paciente de 4 meses de vida, fue llevada a la guardia por
vémitos intermitentes, posteriormente agregé sensorio
alternante, tendencia al suefio. Al examen fisico se evi-
denci6é perimetro cefdlico aumentado, fontanela llena,
estrabismo convergente ojo izquierdo intermitente y re-
traso de adquisicién de pautas madurativas: no sigue ob-
jetos y sin sostén cefdlico. Se realizaron multiples pun-
ciones transfontanelares en otra institucién y se derivd
a nuestro centro. Ingresé en la madrugada y se realizé
cirugia de colocacién de drenaje ventricular al exterior.
Posteriormente a las 12 hs presenté descompensacién,
con deterioro del sensorio. En imagen control por tomo-
grafia se evidencié ventriculo ipsilateral a lesion colapsa-
do y herniacién subfalcial, por lo que se realizé cirugia
de urgencia de exploracién y exéresis. Evolucioné favo-
rablemente.

Se consideré Houkin tipo 4, ya que se podria haber evi-
tado dicho deterioro si se operaba directamente el tumor.

Caso ilustrativo n°5: Houkin tipo 5(Figura 5)
Paciente de 9 afios de edad, amaurdtica bilateral, con
diagnéstico de tumor supraselar hipotilamo-quiasmati-
co, se realizé cirugia de exploracién y exéresis de tumor
via transcallosa. Presenté a las 12 hs deterioro del sen-
sorio y crisis convulsiva, con diagnéstico de hidrocefa-
lia aguda se realizé cirugia de colocacién de drenaje ven-
tricular al exterior. Paciente no presenté mejoria en post
quirdrgico por lo que se realizé imagen control eviden-
ciando catéter fuera de cavidad. Requirié re-operacién
para re-colocacién de catéter.

Se considera Houkin tipo 5, ya que fue tratamiento in-
suficiente de la hidrocefalia debido a un error médico.
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Limitaciones

Tanto la escala de Landriel como la de Houkin fueron
ideadas para neurocirugia en el paciente adulto. La uti-
lizacién de dos escalas independientes en forma simulta-
nea puede resultar tediosa. Sin embargo, consideramos
que la informacién que aporta cada una de manera sepa-
rada es util y ayuda a la comprension integral del EA en
un paciente dado.

CONCLUSION

Si bien la aparicién de un evento adverso es inherente
a la prictica quirtrgica, es menester realizar el médximo

esfuerzo para disminuir su incidencia. El andlisis de las
complicaciones no implica una bisqueda de culpabilidad
sino que habilita la reflexion y la posibilidad de identifi-
car los factores modificables, con el objetivo de mejorar
los resultados. La incorporacién de las clasificaciones de
complicaciones propuestas por Landriel y Houkin, apli-
cando los criterios para los pacientes pedidtricos, son vi-
lidas y pueden utilizarse en Neurocirugia Pedidtrica. La
realizacién periddica de ateneos de morbimortalidad fa-
vorece el aprendizaje del equipo tratante para tratar de
disminuir la aparicién de las complicaciones postqui-
rurgicas evitables y la comprensién de aquellas que no
lo son.
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Los autores realizan un estudio retrospectivo y descriptivo de revisién de 290 historias clinicas de pacientes operados

en su servicio en el periodo de un afio con el objetivo de evaluar y clasificar las complicaciones o eventos adversos pro-

ducidos en los procedimientos quirdrgicos.

Para llevar a cabo este andlisis se utilizaron la escala de Houkin et.al. y la escala de Landriel et.al., y también su rela-

cién con el grado de complejidad de la cirugia, con el propésito de poder validar su aplicacién en los pacientes pedii-

tricos.
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El estudio de las complicaciones es uno de los temas mds complejos y controvertidos de la prictica médica y en parti-
cular de la Neurocirugia, dada la alta incidencia independiente del accionar del equipo quirtrgico. El desarrollo en el
dmbito pedidtrico es también considerado como un factor agravante.

Las escalas utilizadas en el andlisis se diferencian en el criterio de definicién y clasificacién de un evento adverso: la
escala de Landriel et.al. (la cual es una modificacién de la escala de Clavien y Dindo) considera cualquier alteracién
del curso previsto como normal del postoperatorio, mientras que la escala de Houkin et.al. se basa en la relacién de la
complicacién con la cirugfa sin tener en cuenta si era previsible o esperable. De este modo complementan la informa-
cién obtenida con los posibles factores que pueden dar origen a la complicacién (ya sea el paciente, el acto quirdrgico o
médico, el planeamiento, el equipamiento o sin causa evidente).

Este andlisis jerarquiza la importancia de una sistemdtica para determinar la evolucion de las distintas patologias y
poder establecer qué tipo de eventos pueden ser previsibles por el propio acto quirdrgico y/o la gravedad de la patolo-
gia, pudiendo ser considerado como un curso propio del proceso y de este modo establecer un equilibrio entre lo es-
perable y lo que sucede. Para este fin utilizaron una serie de ejemplos que son de utilidad significativa para la com-
prensién y la aplicacién de los criterios de inclusién de las distintas escalas, como también la complejidad que agrega la
cirugia en el paciente pedidtrico.

Considero que este trabajo es un aporte para estimular la sistematizacién del registro de los efectos adversos propios
de la prictica neuroquirurgica, para ayudar a disminuir la subjetividad y para resaltar la importancia de la prediccién
prequirdrgica, teniendo en cuenta todas las complicaciones que son frecuentes en neurocirugia, con especial relevancia
en la patologia pedidtrica, considerando que naturalmente se espera tener el mejor resultado posible en el tratamiento
quirdrgico, sin complicaciones ni secuelas, tanto por la familia como por el equipo médico, constituyendo una percep-
cién irreal no considerar la existencia de los riesgos o minimizar los mismos. Asi también tiene el valor de permitir la
evaluacién objetiva de los resultados para su comparacion, permitiendo determinar los factores predictores de riesgos
en los distintos procedimientos y establecer criterios prondsticos dentro del servicio para el andlisis y la deteccion de los
factores modificables, ayudando asi a mejor los resultados.

Dr.Héctor Miguel Belziti
Hospital Materno Infantil San Isidro
Provincia de Buenos Aires

COMENTARIO

Con gran sorpresa y admiracién he releido varias veces este breve pero interesante articulo publicado por los doctores
Toledo y Jaikin. Realmente revela la valentia y seria autocritica de estos autores al publicar un tema tan “tabd”, dado
que la mayoria de los cirujanos somos propensos a exaltar nuestros aciertos y a minisvaler nuestros errores.

Los autores han realizado un detallado an4lisis de los eventos adversos durante un afio en una tnica Institucién, ana-
lizados segun patologia y caracteristicas de los pacientes.

Todo acto médico, sea clinico o quirirgico, no estd exento de riesgos. Teniendo en cuenta las estadisticas de otros
paises, dado que no disponemos en el nuestro, en USA por ejemplo, se estiman 440.000 muertes anuales por error mé-
dico con un costo aproximado entre 17 y 29 billones de délares. Ellos reconocen que sélo el 25% de los errores son de-
bidos a causas técnicas y que la mayoria de los errores involucra a todo el equipo médico.!

Si bien hay una diferencia semdntica entre error y evento adverso, en la prictica se consideran sinénimos. Los estu-
dios de bioseguridad de los pacientes diferencian el error del evento adverso interpretando que el error tiene el poten-
cial de causar dafio mientras que el evento adverso causa el dafio. Si no se advierte a tiempo, el error puede conducir al
evento adverso, pero como dijimos, en la préctica se interpretan iguales.

Rolston y Bernstein afirman que la Neurocirugia es la tercera especialidad en operar el lado equivocado o el nivel es-
pinal equivocado, después de Ortopedia y Cirugia General. En USA, el 3% de los pacientes quirtrgicos en general su-
fren un evento adverso, mientras que en Neurocirugia lo padecen el 14 % de los pacientes. La equivocacién de lado o
de procedimiento ocurre en 1 caso cada 100.000 operaciones generales, pero en Neurocirugia se dan 2.2 casos cada
10.000 craniotomias y en 1 cada 5.500 casos queda retenido un cuerpo extrafio.!

Estas cifras escalofriantes en un pais del primer mundo nos hacen recapacitar y entender que necesitamos hacer una
seria y sincera autocritica, despojada de toda parcialidad, a nivel institucional, como lo hicieron en esta presentaciéon
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Toledo y Jaikin, cuyo articulo es el primero publicado en lengua hispana y el primero en Neurocirugia Pedidtrica de la
literatura internacional.

Ellos han aplicado las escalas propuestas por Landriel y por Houkin para cirugia general de adultos con las falencias
propias de adaptarlos a Pediatria, dado que el nifio no es “un adulto en miniatura” y ellos mismos describen las diferen-
cias tanto en la biologia como en las patologias de ambos grupos etdreos. Llama la atencién en sus resultados que los
eventos adversos se presentaron en el 67% de las cirugias programadas y sélo en el 33 % de las urgencias. Hubiéramos
imaginado el resultado inverso, aunque aclaran que el 46 % de las cirugias programadas fueron de alta complejidad.

Evitar o mitigar los eventos adversos requiere multiplos esfuerzos: definir el evento, coleccionar datos estindares, se-
leccionar iniciativas de mejoramiento y evaluar sus resultados. El campo de la Neurocirugia ha sido histéricamen-
te lento en coleccionar eventos adversos comparados con la Cirugia General y Cardiaca.? Pero esto estd cambiando
ya que han aparecido varios articulos en la literatura internacional sobre eventos adversos en Neurocirugia de cardcter
institucional, pero ninguno en Neurocirugia Pedidtrica.

Coincidimos con los autores que el Ateneo de Morbimortalidad es el dmbito adecuado para analizar estos delicados
temas al igual que un registro actualizado de eventos adversos para validacién externa y poder comparar con registros
de otras instituciones. Seria importante que en todos los Servicios de Neurocirugia de nuestro pais se realizaran perié-
dicamente dichos ateneos para lograr asi un registro nacional.

El primer paso para evitar errores es reconocerlos y analizarlos entre el grupo de neurocirujanos y un paso mds, es la
correcta y sincera informacién al paciente y su familia. Segtn Rolston y Bernstein hay dos principales aspectos éticos
inherentes a la discusién de errores: 1. La falta de aceptar discutir los errores en un esfuerzo para mejorar la seguridad
del paciente y 2. La informacién del error al paciente y su familia. Tanto desde el aspecto ético como legal es impera-
tivo informar al paciente y su familia. El mantener una buena relacién médico-paciente, brinddndoles toda la informa-
cién requerida, disminuird la posibilidad de acciones médico-legales'

En 2007 la OMS adopté el checklist y logré una reduccién del 4% de las complicaciones quirirgicas y del 0,7% en
las instituciones donde se aplicé. El checklist se impone cada vez mds y serd parte integral obligatoria de los programas
neuroquirtrgicos en el futuro.?

Otro método para disminuir el error es exigir a las instituciones la adquisicién de modernas tecnologias y derivar los
pacientes a los centros con mayor experiencia en determinadas patologias. Todos los que hemos trabajado en institu-
ciones publicas hemos observado como al aumentar la curva de crecimiento, disminuye dramdticamente la curva de
errores.

Finalmente, ademds de felicitar nuevamente a los autores por su valiente presentacién, me gustaria incentivarlos para
considerar la creacién de un registro de eventos adversos en Neurocirugia Pedidtrica a nivel nacional.

Dra.Graciela Zuccaro
Ex Jefa de Neurocirugia Hospital Nacional de Pediatria Juan P. Garraham, C.A.B.A
Personalidad destacada de la neurocirugia- Sociedad Argentina de Neurocirugia Pediatrica

Ex Presidenta ISPN
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Drezotomia lumbosacra para control de dolor en nifios

con pardlisis cerebral y luxacién dolorosa de cadera.

Victor Adridn Mufioz, Bertolotti R, Torresi ], Martinez S, Borgino V, Chinchallan |
Hospital de Nifios de la Santisima Trinidad, Ciudad de Cérdoba, Provincia de Cérdoba

RESUMEN

En pacientes con Encefalopatia Crénica No Evolutiva (ECNE) y espasticidad incapacitante, la luxacién dolorosa de cadera es

una complicacion frecuente. Mltiples técnicas ortopédicas han sido descriptas para su tratamiento. Sin embargo en un nimero
importante de pacientes, a pesar de una correcta correccién quirdrgica, el dolor contintia presente como asi también la espasticidad.
La Drezotomia microquirtrgica (DREZ) es una técnica neuroquirirgica descripta para el tratamiento del dolor y espasticidad en
adultos. Describimos los resultados obtenidos con esta técnica, para el tratamiento del dolor por luxacion de cadera en nifios con

ECNE y espasticidad incapacitante.

Palabras Claves: pardlisis cerebral, espasticidad, drezotomia, dolor, luxacién de cadera.

ABSTRACT

In patients with Chronic Non-Evolutionary Encephalopathy (NECE) and disabling spasticity, painful hip dislocation is a common
complication. For his treatment, many orthopedic techniques have been described. However, pain and spasticity continue to be
present in a significant number of patients, despite a correct surgical correction. Microsurgical Drezotomy (DREZ) is a neurosurgical
technique described for pain and spasticity treatment in adults. We describe our results obtained with this technique for hip

dislocation pain treatment in children with disabling spasticity.

Keywords: cerebral palsy, spasticity, drezotomy, pain, hip dislocation

INTRODUCCION

La Encefalopatia Crénica No Evolutiva (ECNE) es ca-
racterizada por una lesién permanente en el cerebro in-
maduro. Esta afeccién conduce a un disbalance del tono
muscular que favorece las deformidades 6seas. En la ca-
dera, significan la persistencia de la anteversién femoral
y displasia acetabular. Con el tiempo, pueden evolucio-
nar a una subluxacién o luxacién de la articulacién®3*

En nifios con espasticidad severa, Ashworth 4 y
Gross Motor Function Classification System de nivel
(GMFCS) V, el desplazamiento de la cadera puede ob-
servarse hasta en el 75 % de los casos y asociarse a do-
lor en el 50% de ellos 2 El dolor aumenta las limitacio-
nes, dificulta el manejo terapéutico y deteriora la calidad
de vida.

Multiples tratamientos quirdrgicos son propuestos para
tratar esta deformidad. Sin embargo, frecuentemente, a
pesar de una cirugia exitosa, el dolor continda *%”# Por
otro lado, estas técnicas no permiten controlar la espas-
ticidad severa.

La Drezotomia microquirtirgica (DREZ) es una téc-
nica neuroquirtrgica introducida por el Profesor M Sin-
dou en 1972 para el tratamiento del dolor y espasticidad
en adultos. Consiste en realizar una lesién microquirdr-
gica en la regién ventro-lateral de la zona de entrada de
la raiz dorsal. Esto permite interrumpir los circuitos de

Los autores declaran no tener conflictos de intereses.
Victor Adridn Musioz
vamunoz@hotmail.com

Recibido: Noviembre de 2021. Aceptado: Noviembre de 2021.

dolor y espasticidad sin abolir completamente los circui-
tos de sensibilidad 111

Nuestro objetivo es comunicar los resultados obtenidos
mediante la utilizacién de drezotomia microquirirgica
lumbosacra (DREZ-LS), para el tratamiento del dolor
en nifios con pardlisis cerebral, espasticidad severa y lu-
xacién uni o bilateral de caderas..

METODO

Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo desde
enero 2011 a diciembre de 2019 en pacientes con diag-
néstico clinico- radioldgico de luxacién dolorosa e irre-
ductible de cadera que fueron sometidos DREZ-LS para
tratamiento del dolor. Se incluyeron pacientes con diag-
néstico de ECNE con dolor espontineo o a la moviliza-
cién de caderas, de ambos sexos de 5 a 17 afios de edad.
Se analizaron los registros clinicos pre-operatorios y lue-
go entre 6 y 12 meses de la cirugia. Se relevaron los re-
gistros de escala de Ashworh y “Gross Motor Function
Classification System” (GMFCS) > Para el estudio, se
excluyeron los pacientes con antecedentes de cirugia de
cadera.

Para la valoracién del dolor, se dividieron los pacientes
en dos grupos: grupo A con capacidad de comunicacién
y grupo B sin capacidad de comunicacién. En el grupo A
la valoracién del dolor postoperatorio se realizé median-
te interrogatorio directo clasificando el dolor como “pre-
sente” o “ausente”. En el grupo B se tomaron los datos
de la encuesta realizada a los padres utilizando el cues-
tionario Non-communicating Children’s Pain Checklist

DREZOTOMIA LUMBOSACRA PARA CONTROL DE DOLOR EN NINOS CON PARALISIS CEREBRAL Y LUXACION DOLOROSA DE CADERA 35

Victor Adrian Mufoz, Bertolotti R, Torresi J, Martinez S, Borgino V, Chinchallan J



SUPLEMENTO PEDRIATRIA | S35 - S038 | 2021

ARTICULO ORIGINAL

Post- operative version (NCCPC-PV)14. Se describen

las complicaciones.

RESULTADOS

Entre enero 2011 y diciembre de 2019, 68 pacientes con
diagnéstico de ECNE y luxacién dolorosa e irreducti-
ble de cadera, fueron intervenidos quirdrgicamente me-
diante DREZ-LS por el mismo equipo quirtrgico. Solo
se incluyeron en el analisis los registros de 55 pacientes
menores de 17 afios con un seguimiento mayor a 6 meses
y con registros completos segin este protocolo. El ran-
go de edad fue 5 a 17 afios con un promedio de 11 afios y
una media de 12 afios. Se realizaron 55 drezotomias bi-
laterales desde L1 a S1. Todos los pacientes presentaban
Asworth 4 en caderas en forma bilateral. Cuarenta y dos
pacientes fueron GMFCS V y trece fueron GMFCS IV
(tabla 1) La luxacién bilateral fue observada en 32 pa-
cientes, de los cuales 25 presentaron dolor bilateral y 7
unilateral. La espasticidad mejoré mds de 2 puntos en
la escala de Ashworth en todos los pacientes interveni-
dos. El dolor se interpreté como espontineo en 28 pa-
cientes y con la movilizacién en 27 (tabla 2 y tabla 3).
Respecto del dolor, los 27 pacientes del grupo A refirie-
ron ausencia del mismo en el post operatorio a mds de 6
meses de la cirugia. El grupo B estuvo integrado por 28
pacientes. El cuestionario NCCPC-PV mostré una dis-
minucién mayor a 10 puntos en todos los pacientes sien-
do el promedio prequirtrgico de 32 puntos vs 8 puntos
en el post-quirdgico. Ocho pacientes presentaron com-
plicaciones en relacién con la cirugia: 2 con pseudome-
ningoceles post operatorios con resolucién espontinea en
menos de 30 dias, 4 con retencién urinaria que requirié
uso de sonda vesical por 2 meses y 2 padecieron menin-
gitis post-quirdrgicas. En los dos pacientes con meningi-
tis post-quirurgicas el germen aislado en los cultivos fue
una Escherichia Coli y respondieron favorablemente al
tratamiento antibidtico especifico (tabla 4)

DISCUSION

La parilisis cerebral también llamada Encefalopatia
crénica no evolutiva (ECNE) es una afeccién neurolégi-
ca mayor. El manejo interdisciplinario de estos pacien-
tes es un verdadero desafio. No solo se debe conside-
rar la presencia de dolor y las deformidades ortopédicas,
sino también, la presencia de hipertonia, nivel de espas-
ticidad, estado general, compromiso neuroldgico, retar-
do mental y madurez.>%%*

Entre los distintos factores que contribuyen a la disca-
pacidad, la presencia de espasticidad severa puede con-
dicionar las tareas senso-motoras de la vida diaria, pro-

TABLA 1. DOLOR EN CADERAS DISTRIBUIDA SEGUN GMFCS

GMFCS IV GMFCS IV GMFCS V
Dolor unilateral 8 22
Dolor bilateral 5,0 20
Total 13 42

TABLA 2. GRUPO A. DOLOR PRE-OPERATORIO SEGUN
GMFCS Y LATERALIZACION

Dolor Preoperatorio

Unilateral Bilateral
Espon- Movili- Espon- Movili-
taneo zacién taneo zacion
GMFCS 6 1 3 5 0
v
GMF-
sy 21,0 3 10 7 1

TABLA 3. GRUPO B. DOLOR PRE-OPERATORIO SEGUN
GMFCS Y LATERALIZACION

Dolor Preoperatorio

Unilateral Bilateral
n Esponta- MOYi,|i- Esponta- MO\./i’ﬁ—
neo zaciéon  neo zacion
E/MFCS 7 2 2 2 1
gg"\F/ 21,0 3 6 8 4
TABLA 4. COMPLICACIONES QUIRURGICAS
n
Pseudomeningocele
Retencioén urinaria transitoria 4,0

Meninguitis bacteriana

gresar hacia contracturas musculares, deformidades
osteoarticulares y dolor especialmente en nifios.

En pacientes con GMFCS V, a pesar del correcto tra-
tamiento kinésico y ortopédico, la luxacién irreductible
de cadera acompafiada de dolor es una complicacién de
dificil manejo que deteriora ain mds la calidad de vida
de estos pacientes y su grupo familiar. Puede presentar-
se hasta en el 90% de los casos.>>*

Bleck y Samilson y col. propusieron que el tratamiento
ortopédico debiera proporcionar una cadera libre de do-
lor, con un rango de movimiento adecuado, permitien-
do un posicionamiento y sedestacién adecuados, ademds
de facilitar los cuidados de enfermeria e higiene 3*. Dis-
tintos tratamientos ortopédicos han sido descriptos para
esta patologia. Con mucha frecuencia, a pesar de una ci-
rugia exitosa, resultan insuficientes para aliviar el do-
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lor, obligando a multiples intervenciones >%”5. De otra
parte, la mayoria de ellos, no controlan el problema de
la espasticidad.

Multiples técnicas neuroquirdrgicas pueden ser uti-
lizadas para controlar efectivamente la espasticidad in-
capacitante. Las neurotomias parciales periféricas, per-
miten el control de la espasticidad severa cuando la
afeccién es fundamentalmente focal y no se encuentra
asociada a distonia. Sin embargo, no permite el control
directo del dolor, salvo cuando su causa es la contrac-
cién muscular permanente y su indicacién es limitada
cuando la espasticidad tiene un patrén de distribucién
difuso como en estos pacientes. Por otro lado, requie-
re la presencia de musculos antagonistas funcionales e
idealmente, la ausencia contracturas' !®7La neurolisis
del nervio obturador por radiofrecuencia, también pue-
de ser considerada para controlar dolor en la cadera. Los
resultados respecto de su éxito son en general contradic-
torios y fundamentalmente tienen una efectividad tran-
sitoria '® La realizacién de una Rizotomia posterior,
podria ser considerada en estos pacientes para control de
la espasticidad incapacitante. Sin embargo, puede no re-
sultar suficiente para el control de dolor, ya que parte de
su principio es evitar perdidas sensitivas importantes al
tiempo que se seccionan radicelas sensitivas permitien-
do controlar selectivamente la espasticidad 2222 El
baclofeno intratecal, permitiria controlar la espasticidad
y el dolor, cuando éste fuera debido principalmente a la
hipertonia. Este no es el caso de estos pacientes en quie-
nes el dolor estd ocasionado fundamentalmente por las
deformidades osteoarticulares 23242520

La Drezotomia microquirtirgica (DREZ) es una téc-
nica neuroquirurgica que permite el control del dolor al
tiempo que controla la espasticidad. Consiste en reali-

zar una lesién microquirdrgica en la regién ventro-late-
ral de la zona de entrada de la raiz dorsal con un dngu-
lo de 45 grados y a 3 mm de profundidad. Esto permite
interrumpir los circuitos de dolor y espasticidad sin abo-
lir completamente los circuitos de sensibilidad * %1%
Este es el fundamento por el cual esta técnica fue selec-
cionada.

En nuestro estudio, la DREZ-LS resulté efectiva en
todos los pacientes para controlar el dolor de manera de-
finitiva, permitiendo ademads retirar progresivamente la
medicacién analgésica. La espasticidad severa también
tue controlada en todos los pacientes.

Las complicaciones quirtrgicas presentes se resolvie-
ron espontineamente en la mayoria de los pacientes a la
vez que no deterioraron el resultado quirdrgico en tér-
minos de control del dolor en caderas y espasticidad en
miembros inferiores.

Nuestro estudio muestra que la DREZ-LS bilateral
es una opcién efectiva para el control del dolor en ni-
fios con parilisis cerebral, espasticidad severa y luxacién
dolorosa e irreductible de cadera.

Debido al cardcter retrospectivo del presente trabajo,
las encuestas sobre mejoria de calidad de vida no fue-
ron evaluadas. En estudios prospectivos, se deberd eva-
luar si la DREZ-LS mejora la calidad de vida de éstos
pacientes y si mejora los resultados de la cirugia ortopé-
dica en caderas.

CONCLUSION

La DREZ-LS es una técnica neuroquirdrgica efectiva
para el control del dolor en nifios con pardlisis cerebral,
espasticidad severa y luxacién dolorosa de cadera unila-
teral o bilateral.
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COMENTARIO

Los autores presentan un estudio retrospectivo de 55 pacientes pedidtricos con pardlisis cerebral y luxacién dolorosa de
cadera sometidos a drezotomia microquirirgica lumbo sacra. El dolor era unilateral en 30 pacientes y bilateral en 25;
siendo espontdneo en 28 y provocado en 27 de ellos; 42 pertenecian al nivel GMFCS V y 13 al GMFCS IV.
Dividieron la muestra en 2 grupos: el grupo A con capacidad de comunicacién y el grupo B sin ella.

El enfoque de estos pacientes representa un verdadero desafio terapéutico, mds ain cuando se vuelve refractario el tra-
tamiento conservador del dolor propuesto por el equipo multidisciplinario.

Los autores adaptan la técnica descripta por el Profesor Sindou en el afio 1972 en adultos para la poblacién pedidtrica.
En la totalidad de los pacientes se registré una mejoria significativa en el dolor, con el agregado del control de otro as-
pecto: la espasticidad (descenso de mas de 2 puntos en la Escala de Ashworth). Solo 8/55 pacientes presentaron com-
plicaciones PO que resolvieron espontdneamente y no afectaron el resultado de la cirugia.

Se destaca el aporte inédito de este trabajo por tratarse de poblacién exclusivamente pedidtrica y por los resultados
alentadores de la aplicacion de esta técnica para este grupo no despreciable de pacientes tan complejos.

Se alienta a los autores a continuar trabajando en forma prospectiva con encuestas sobre calidad de vida y persistencia
de los resultados en el tiempo.

Dra. Bérbara Tornesello
Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica

La Plata, Provincia de Buenos Aires
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Ependimomas Intracraneales en Pediatria:
enfoque clinico-quirdrgico
Molina Silvina', Diaz Verénica Alejandra?, Tello Brogiolo Nicolés', D’ Agustini Marcelo!

IServicio de Neurocirugia

2Servicio de Oncologia

Hospital Interzonal de Agudos Especializado en Pediatria (HIAEP) “Superiora Sor Maria Ludovica”

La Plata. Buenos Aires. Argentina

RESUMEN

Introduccion: El ependimoma ocupa el tercer lugar entre los tumores del encéfalo en pediatria siendo mas frecuente la localizacion
infratentorial. Los mejores resultados se obtuvieron con resecciones quirdrgicas completas seguidas de radioterapia. En nifios
pequefos se requieren otras estrategias terapéuticas, como radioterapia de intensidad modulada y las que surgiran de la nueva
clasificacion de la OMS. Esto ha generado una disminucion significativa en el dafio neurolégico. La nueva clasificacion de la OMS
basada en localizacién, histopatologia y determinaciones moleculares permitira estratificar y adecuar tratamientos.

El objetivo de este estudio es identificar factores clinico-quirdrgicos relacionados con el pronéstico.

Materiales y métodos: Andlisis transversal, observacional y retrospectivo teniendo en cuenta la edad, el sexo, el porcentaje de
exéresis y la evolucion de los pacientes con diagnostico de Ependimoma intracraneano tratados por los Servicios de Neurocirugia
y Oncologia del HIAEP “Superiora Sor Maria Ludovica” entre el afio 2011 y el 2020. Los datos fueron obtenidos del andlisis de las

historias clinicas con consentimiento previo.

Resultados: Se incluye ron 12 pacientes con media de edad 5,7 afos. Localizacién: 10 infratentoriales, 2 supratentoriales. La media
de edad fue de 5,7 afios y 10 fueron varones. Los supratentoriales presentaron al diagnéstico: hemiparesia y alteraciéon de la marcha.
Se obtuvo exéresis completa en todos los casos (2) Prevalecio el subtipo anaplasico OMS lIl. Un paciente recibié radioterapia por
presencia de fusion RELA. Ambos se encuentran vivos. A nivel infratentorial predominé la HTE. La exéresis fue subtotal en 6 casos.

El subtipo predominante fue OMS II. Los menores de 1 afio recibieron quimioterapia. Todos recibieron radioterapia local. Fallecieron 4
pacientes, 1 por recidiva metastésica, el resto por complicaciones posquirirgicas. De los 6 pacientes vivos la media de seguimiento
fue de 49.83 meses (r 21- 85), 2 reciben tratamiento por recidiva siendo menores de 1 afio al diagndstico y, presentando subtipo

anaplasico OMS Il

Conclusiones: La menor edad, la localizacion infratentorial y el subtipo anaplésico se relacionaron con mayor morbimortalidad. El
grado de reseccion tiene influencia decisiva en el prondstico. Se requiere de intervenciéon multidisciplinaria para disefiar la mejor

estrategia terapéutica.

Palabras claves:Tumores del SNC, Ependimoma en nifios, Ependimoma infratentorial, Ependimoma supratentorial

ABSTRACT

Introduction: Ependymoma occupies the third place among brain tumors in Pediatrics, the infratentorial location being the most
frequent. The best results were obtained with complete resections followed by radiation therapy. In young children, other therapeutic
strategies are needed. The new WHO classification based on location, histopathology and molecular determinations will allow

stratifying and adapting treatments.

The objective of this study is to identify clinical-surgical factors related to prognosis.

Materials and methods: Cross-sectional, observational and retrospective analysis, taking into account the age, sex, the percentage
of resection and the evolution of patients with a diagnosis of intracranial ependymoma treated by the Neurosurgery and Oncology
Departments of the HIAEP “Superiora Sor Maria Ludovica” between 2011 to 2020 and year 2020. The data were obtained from the

analysis of medical records with prior consent.

Results: Twelve children with Ependymoma were included, 10 infratentorial. The mean age was 5.7 years and 83% were male.

The supratentorials presented motor compromise and hemiparesis. They were completely resected in all the cases (2). The WHO
Ill anaplastic subtype prevailed. The patient with the presence of RELA fusion received radiotherapy. They are both alive. At the
infratentorial level, HTE predominated. Subtotal resection was achieved in 6 cases. The predominant subtype was WHO Il. Those
under 1 year of age received chemotherapy. All received local radiation therapy. 4 patients died, 1 due to metastatic recurrence, the
rest due to post-surgical complications. Of the 6 living patients, the mean follow-up was 49.83 months, 2 received treatment for
recurrence, being less than 1 year old at diagnosis and presenting the WHO Il anaplastic subtype.

Conclusions: Younger age, infratentorial location, and anaplastic subtype are associated with higher morbidity and mortality. The
degree of resection has a prognostic influence. Multidisciplinary intervention is required to design the best therapeutic strategy.

Key words: Brain tumors, Childhood Ependymoma, Infratentorial Ependymoma, Supratentorial Ependymoma

INTRODUCCION

Segin los datos del Registro Oncopedidtrico Hospita-
lario Argentino-ROHA, en Argentina se diagnostican
alrededor de 1400 casos nuevos de cincer por afio en la
edad pedidtrica.t
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Los tumores del sistema nervioso central (SNC) repre-
sentan el 20 % de la totalidad de las neoplasias en la po-
blacién pedidtrica, ocupando el segundo lugar en fre-
cuencia luego de las leucemias y el primer lugar entre las
neoplasias sélidas.!

Dentro de este grupo el Ependimoma ocupa el tercer
lugar en frecuencia representando el 9 % del total de los
tumores de encéfalo y médula espinal en pediatria. La
localizacién mads frecuente es la infratentorial, represen-
tando entre el 65 y 75 % de los casos, predominando en
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varones. Se origina en el piso del IV ventriculo e inva-
de estructuras adyacentes. Puede extenderse a través del
acueducto de Silvio, foramen de Luschka y/o Magendie
o proyectarse hacia el canal raquideo a través del fora-
men magno. Es infrecuente que presente diseminacion a
nivel del neuroeje, ya que en menos del 10% de los casos
se presenta con enfermedad metastdsica al momento del
diagnéstico 2416

De acuerdo a la edad y la localizacién tumoral, las ma-
nifestaciones clinicas pueden variar desde aumento del
perimetro cefilico, pérdida de pautas madurativas, com-
promiso de par es craneales, convulsiones, déficit motor,
alteracién de la marcha o signos y sintomas relacionados
con la presencia de hipertensién endocraneana (HTE)
24

En resonancia magnética (RM) de cerebro se obser-
va tumoracion heterogénea sélida o sélido-quistica con
dreas de hemorragia, quistes y calcificaciones, que capta
contraste en forma variable. (Fig. 1, 2, 3, 4). El patrén en
espectroscopia se caracteriza por presentar pico de Coli-
na (Cho) y descenso de N-Acetilaspartato (NAA).

De acuerdo con la revisién de 2016 de la clasificacién
de tumores del SNC de la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS) se reconocen 5 subtipos principales: Sube-
pendimoma (grado I de la OMS), Ependimoma Mixo-
papilar (grado I de la OMS), Ependimoma (grado 1I de
la OMS), Ependimoma positivo para una fusiéon RELA
(grado IT y IIT de la OMS con cambios en el gen RELA)
y Ependimoma anaplésico (grado III de la OMS) sien-
do las ultimas tres variantes las que predominan en la
infancia. Las fusiones YAP1 y RELA caracterizan 2
subgrupos diferentes de ependimomas supratentoriales
teniendo influencia pronostica. Con respecto a los infra-
tentoriales se dividen en Grupo A (PF-EPN-A) y Gru-
po B (PF-EPN-B). Se diferencian en relacién al patrén
imagenoldgico, alteraciones cromosémicas, edad de pre-
sentacion y capacidad de recidiva, siendo el grupo A de
peor prondstico.’

Segun la reciente publicacién de la clasificacién de tu-
mores del SNC de la OMS el ependimoma mixopapilar
se reclasifica como grado II debido a su tasa de recurren-
cia local. A nivel supratentorial el gen de fusién ZFTA
reemplaza al gen de fusién RELA. La amplificacién del
MYCN se suma a clasificacién de ependimomas espina-
les. El término "anaplédsico” no forma parte siendo defi-
nido como grado II o III de la OMS de acuerdo a los ha-
llazgos histopatolégicos ®

El tratamiento mds efectivo es la reseccién quirdrgica
completa, siendo el factor prondstico mis relevante. Pos-
teriormente a la cirugia se utiliza radioterapia adyuvante
en pacientes con diagnéstico de ependimoma infratento-
rial y en recidivas de ependimomas supratentoriales. Va-

Fig 1: RM corte axial, secuencia T1 con contraste. Se observa neoformacion
medial, solido-quistica, heterogénea de bordes irregulares en la topografia
del VI ventriculo que ocupa la totalidad del mismo, que realza en forma hete-
rogénea tras la administracion del contraste.

Fig 2: RM corte sagital, secuencia T1 con contraste. Se observa neoformacion
medial, solido-quistica, heterogénea de bordes irregulares en la topografia
del VI ventriculo que ocupa la totalidad del mismo, que realza en forma he-
terogénea tras la administracion del contraste y se proyecta caudalmente a
través del foramen magno. Se evidencia colapso del VI ventriculo, desplaza-
miento del tronco cerebral hacia anterior y abombamiento del cuerpo calloso
debido a la hidrocefalia obstructiva.

rios estudios han demostrado que el tratamiento radian-
te es la terapia adyuvante con la que se obtienen mejores
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Fig 3: RM corte coronal, secuencia T1 con contraste. Se observa neoforma-
cion medial, solido-quistica, heterogénea de bordes irregulares en la topo-
grafia del VI ventriculo que ocupa la totalidad del mismo, que realza en for-
ma heterogénea tras la administracion del contraste. Se observa dilatacion
triventricular

Fig 4: RM corte sagital, secuencia T2. Se observa neoformacion, solido-quis-
tica, iso-hiperintensa heterogénea de bordes irregulares en la topografia del
VI ventriculo que ocupa la totalidad del mismo. Se proyecta caudalmente a
través del foramen magno. Se evidencia colapso del VI ventriculo, desplaza-
miento del tronco cerebral hacia anterior y abombamiento del cuerpo calloso
debido a la hidrocefalia obstructiva.

resultados. Si bien existen dudas sobre el beneficio de la
quimioterapia, se indica en lactantes o pacientes con tu-
mor residual a fin de favorecer la cirugia de “second look”
y/o el uso de radioterapia con el menor residuo tumoral
posible. Los pacientes pedidtricos presentan mayor mor-
bilidad y mortalidad que los adultos. Se requieren mads

estudios para poder adaptar terapéuticas de acuerdo a los
hallazgos moleculares .

MATERIALESY METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo teniendo en cuenta la
edad, el sexo, el porcentaje de exéresis y la evolucién de
los pacientes con diagnéstico de Ependimoma intracra-
neano tratados por los Servicios de Neurocirugia y On-
cologia del HIAEP “Superiora Sor Maria Ludovica” en-
tre el afio 2011 y el 2020. Los datos fueron obtenidos del
andlisis de las historias clinicas con consentimiento pre-
vio.

RESULTADOS

En un periodo comprendido entre el mes de enero de
2011 y el mes de diciembre de 2020 fueron tratados 12
pacientes con diagnéstico de ependimoma, 2 localiza-
dos a nivel supratentorial y 10 a nivel infratentorial. Con
franco predominio de sexo masculino (10 M/2 F), la me-
dia de edad fue 5,7 afios (r 10 meses-14 afios).

Los pacientes con enfermedad a nivel supratentorial
presentaron compromiso motor en cambio a nivel infra-
tentorial predominé la signo sintomatologia relacionada
a HTE. En edades mds tempranas se destaca el retraso
en la adquisicién o la pérdida de las pautas madurativas.

La reseccién fue completa en los casos de Ependimo-
ma supratentorial a diferencia de los casos de localiza-
cién infratentorial en los que la exéresis fue subtotal. Sin
embargo, la edad de los pacientes con ependimoma de
fosa posterior fue inferior teniendo la mayoria de los ni-
fios menos de 36 meses de vida al diagnéstico.

Desde el punto de vista histolégico los Ependimomas
supratentoriales fueron anaplasicos OMS 111, siendo uno
de los casos positivo para el gen de fusion RELA por
lo que recibié tratamiento radiante adyuvante. Este pa-
ciente presentd recidiva, pero fue tratado en otro centro.
Ambos pacientes se encuentran vivos.

A nivel infratentorial predominé el subtipo ependimo-
ma OMS II. En los pacientes menores de 1 afio de edad
se indic6 quimioterapia posteriormente al tratamiento
quirdrgico y luego del “second look”, radioterapia local.
Todos los pacientes mayores de 1 afio de edad recibie-
ron radioterapia luego de la reseccién. Se encuentran vi-
vos sin enfermedad 3 pacientes, con enfermedad estable
1 paciente y en tratamiento 2 pacientes que presentaron
recidiva local. En ambos se identificé el subtipo anapla-
sico. Se registraron 4 fallecimientos. En dos pacientes la
causa de muerte estuvo relacionada con complicaciones
infecciosas y secuela neurolégica postoperatoria. Ambos
pacientes eran menores de 3 afios de vida. Un pacien-
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TABLA 1. RESULTADOS.

E i int I R - ti Tratamient
Paciente Sexo d~ad Localizacién S.|gno§ y.sm omasd le,sec S.Ub u?o. ratamiento Status  Detalle
(ARos) diagnéstico cion histolégico adyuvante

1 M 10 Supratentoria HTE, alteracion en la Total OMS I RT Vivo Recidiva, tratado en
marcha RELA + otro centro

2 M 14 Supratentorial Paresia BC derecha  Total OMS IlI Ninguno Vivo SEE

3 M 6 Infratentorial 1o torticolis.ataxia, -z gy RT Vivo  SEE
dismetria, nistagmus

4 F 5 Infratentorial | Coataxia,dismetria, g a1 oms RT Vivo  EE
nistagmus

5 F 9 Infratentorial HTE Total OMS I RT Vivo SEE

6 M 6 Infratentorial HTE, ataxia Subtotal OMS Il RT+QMT  Fallecido SoPSIS POP (Cirugia

5ta recidiva)
7 M1 Infratentorial Cefaleay vémitos ~ Subtotal OMS II QMT Fallecido SocUeld
neurolégica POP

8 M 10 Infratentorial HTE, ataxia Total OMS I RT Vivo SEE

9 M <1 Infratentorial JOMios,pérdidade gl OMSII QMT+RT  Vivo D vatamiento
pautas madurativas (recidiva)

10 M <1 Infratentorial Irrltab.llldad, VITIe, Subtotal OMS I QMT + RT  Vivo =6 t.r a.tamlento
paresia VI par craneal (recidiva OMS 111)

. . Recidiva metastasica

11 M 3 Infratentorial HTE Total OMS I RT Fallecido (recidiva OMS Ili
Felea e prliee Meningoencefali-

12 M 8 Infratentorial madurativas, paresia, Subtotal OMS II Ninguno Fallecido 9

torticolis,nistagmus

te falleci6 por sepsis luego de la intervencién quirtrgica
realizada con el fin de controlar la recaida por enferme-
dad y otro paciente present6 recidiva metastdsica con de-
terioro neuroldgico severo, no pasible de tratamiento de
rescate. (Tabla 1)

DISCUSION

El Ependimoma es la segunda neoplasia maligna mds
frecuente en nifios. En los ultimos afios se ha tratado
de conformar una clasificacion seguin la localizacién, los
hallazgos histopatoldégicos y moleculares para adecuar
tratamientos con los que se alcancen mejores resultados
con menor grado de secuelas.

De acuerdo a lo observado en nuestra serie, todos los
pacientes pudieron acceder al tratamiento quirurgi-
co. En concordancia con lo descripto en la bibliografia,
la localizacién mds frecuente fue a nivel de fosa poste-
rior.%*

La exéresis completa de los Ependimomas infratento-
riales fue dificil de lograr debido a que el tumor tiende
a invadir estructuras vecinas que causan elevada mor-
bimortalidad en caso de ser lesionadas durante el acto
quirdrgico. En los pacientes menores de 1 afio, poste-
riormente a la reseccién quirdrgica subtotal, se indicé
quimioterapia con el objetivo de disminuir la morbi-
mortalidad relacionada con la reintervencién inmedia-
ta y el dafio neurocognitivo generado por el tratamien-
to radiante'’. Luego de superada esta instancia, fueron

tis POP

reoperados y recibieron radioterapia local al igual que
los pacientes de mayor edad debido al beneficio compro-
bado de la misma en cuanto a la sobrevida, atn con re-
secciones tumorales maximas'.

En los nifios que experimentaron recidiva local o me-
tastdsica se destaca la edad menor a 3 afios de vida al
diagndstico, resecciones incompletas y prevalencia del
subtipo histolégico anaplisico, OMS III.

En los ultimos afios se han modificado las técnicas de
radioterapia utilizadas. Esto ha generado una disminu-
cién significativa en el dafio neuroldgico, particular-
mente en nifios pequefios que recibieron radioterapia de
intensidad modulada®. Los ultimos datos parecen indi-
car que la re-irradiacién podria beneficiar a los pacientes
que presentan recidiva de la enfermedad. Sin embargo,
se requiere mayor tiempo de seguimiento para evaluar el
impacto a largo plazo'™.

Con los recientes avances en el campo de la biologia
molecular se ha logrado identificar 9 subtipos de Epen-
dimomas distribuidos en los tres compartimentos. Se
requiere ampliar la poblacién de estudio para caracteri-
zar aquellos con comportamiento agresivo e intensificar
los tratamientos. Hasta el momento a nivel supratento-
rial se destaca la fusiéon RELA y a nivel infratentorial,
intimamente relacionado con los nifios de menor edad,
el Grupo ™1

Es necesario el trabajo multidisciplinario entre neuro-
cirujanos, oncélogos, radioterapeutas, pediatras y espe-
cialistas en medicina paliativa, para poder brindar una
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atencién integral y de calidad que permita mejorar los
resultados.

CONCLUSIONES

La presentacién a temprana edad, la localizacién infra-
tentorial y el subtipo anaplésico se relacionaron con ma-

yor morbimortalidad.

El grado de reseccién se encuentra condicionado por la
invasién tumoral de estructuras vecinas y esto se relacio-
na directamente con el pronéstico y la evolucién de los
pacientes.

Se requiere de intervencién multidisciplinaria para di-
seflar la mejor estrategia terapéutica.
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El articulo de Molina y cols. nos presenta una breve y exhaustivamente analizada cohorte (acorde con la frecuencia de
los Ependimomas). Nos encontramos en una etapa en la que la biologia molecular modifica constantemente la identi-
ficacién de los tumores del sistema nervioso y por ende aporta mayor comprensién sobre las evoluciones a mediano y
largo plazo'. Una vez mds, se ratifica, que la exéresis total es el imperativo para el neurocirujano**. La anatomia, en el
caso de los infratentoriales constituye un impedimento cuando la implantacién en el piso del IV ventriculo anticipa se-
cuelas. También el gran volumen que alcanzan los Ependimomas es causa de limitacién del acto quirdrgico debido a
la Volemia que manejan los menores de 36 meses, la mayoria de la poblacién tratada®. Los autores puntualizan que, en
caso de no lograrse la reseccién completa, es conveniente combinar quimioterapia para retrasar el crecimiento del resi-
duo y aplicar Radioterapia focalizada para intentar el control de las recidivas. Comprometo a los autores para que in-
corporen mds nimero de casos a esta cohorte y en un tiempo prudencial vuelvan a compartir su experiencia.

Dr. Mario S. Jaikin
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez
Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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¢Coémo transformar un elipsoide en un esferoide?
Técnica quirdrgica para la correcciéon de la sinostosis
sagital basada en un modelo geométrico

Morsucci E.>? ; Houssay A.** Beninca J.1; Ferraro Florencia 4 Ibafiez IM.!
"Hospital de Nifios Dr. Orlando Alassia , Santa Fe
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RESUMEN

Introduccion: La sinostosis sagital es la craneoestenosis mas frecuente. Aln existe debate sobre cual es el método quirdrgico mas
adecuado para su tratamiento. En este trabajo se presenta una técnica quirdrgica basada en un modelo geométrico que responde a la
pregunta ¢ Coémo transformar un cuerpo elipsoide en uno esferoide?

Material Y Métodos: Se describe una técnica quirlrgica que permite modelar el craneo de un lactante de conformacion dolicocéfala.
Se desarrollé6 un modelo geométrico que muestra, paso a paso, como se modifica una figura elipsoide, mejorando su relacion ancho
/ largo. Posteriormente este modelo en “el plano” se trasladé a una maqueta, pudiendo verificar el cambio de forma. Presentamos 8
casos de pacientes operados, demostrando que el modelo tedrico se correlaciona con el modelo “in vivo”.

Resultados: Se operaron 8 pacientes portadores de Escafocefalia, 6 varones y 2 nifias. Las edades estuvieron en el rango de 2 a

7 meses. En todos se verificd una mejora del indice cefélico (IC), medido en el postoperatorio inmediato. El IC promedio previo a

la cirugia fue de 0,67 DS=0,021 y, para la misma poblacién en el postoperatorio, fue de 0,77 DS=0,035. El test t de Student para
muestra pareadas fue de 7,84 lo que da una P de hipétesis nula <0,01%. El aumento del indice esta correlacionado con la edad al
momento de la cirugia, (R = 0,76) con un coeficiente negativo (b = -0,02), que indica que los mejores resultados se observan en los
pacientes de menor edad.

Discusion: Desde la primera cirugia para la correccion de la sinostosis sagital, realizada en 1890, se han propuesto distintas técnicas.
Las menos invasivas por via endoscépica deben ser suplementadas con el uso de ortesis craneal (casco) durante varios meses. En

el otro extremo tenemos cirugias mas invasivas como la reconstruccion total de la béveda craneal, que estaria indicada en pacientes
mayores. La técnica quirdrgica aqui desarrollada ofrece una alternativa intermedia, que no requiere ortesis postoperatoria, dispositivos
expansores ni material protésico.

Conclusion: La presente técnica quirdrgica, basada en un modelo geométrico, ofrece inmediata correccién del indice cefélico,
demostrado por medidas cuantitativas, andlisis estadistico, imagenes y fotografias. Debido a los pocos casos operados hasta el
momento, queda por determinar hasta qué edad es eficiente esta técnica.

Palabras clave: Sinostosis sagital, escafocefalia, indice cefalico

ABSTRACT

Introduction: Sagittal synostosis is the most common craniosynostosis. There is still debate about which is the most appropriate
surgical method for its treatment. This work presents a surgical technique based on a geometric model that answers the question:
How to transform an ellipsoid body into a spheroid one?

Materials and methods: A surgical technique is described as a method that allows modeling the skull of an infant with
dolichocephalic conformation. A geometric model is developed, showing step by step how an ellipsoid figure is modified, improving
its width / length ratio. Later, this model in "the map" is transferred to a 3-D model, being able to verify the change of shape. Finally,
we present 8 cases of operated patients, showing that the theoretical model correlates with the "in vivo" model.

Results: 8 patients with this type of craniosynostosis, 6 boys and 2 girls, were operated on. The ages were from 2 to 7 months. An
improvement in the cephalic index (Cl) was verified in all of them, measured in the immediate postoperative period. The average CI
prior to surgery was 0.67 SD = 0.021 and, for the same population in the postoperative period, it was 0.77 SD = 0.035. Student's t
test for paired samples was 7.84, which gives a null hypothesis P <0.01%. The increase in the index is correlated with age at the time
of surgery, (R = 0.76) with a negative coefficient (b = -0.02), which indicates that the best results are observed in younger patients.
Discussion: Since the first surgery to correct sagittal synostosis, performed in 1890, different techniques have been proposed.

On the one hand the less invasive endoscopic surgery should be supplemented with the use of cranial orthosis (helmet) for several
months. On the other hand, there are more invasive surgeries such as total reconstruction of the cranial vault, which would be
indlicated in older patients. The surgical technique developed here offers an intermediate alternative, which does not require
postoperative orthosis, expander devices or prosthetic material. Due to the low incidence of the disease and the few cases operated
so far, it remains to be determined up to what age this technique is efficient.

Conclusion: The present surgical technique, based on a geometric model, offers immediate correction of the cephalic index,
demonstrated by quantitative measurements, statistical analysis, images and photographs. Due the few treated cases so far, it
remains to be determined up to what age this techniques is efficient.

Key words: scaphocephaly, sagittal synostosis, Cephalic Index
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Las craneosinostosis representan la fusién prematura de
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morsucci. neurocirugioe@gmail.com una o mds suturas craneales, lo que da como resultado un
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de 1/2500 nacidos vivos.!

La ley de Virchow establece que el crineo crece en sen-
tido perpendicular a cada sutura. De esta manera, si hay
una sinostosis, el crecimiento compensatorio se produce
en forma paralela a la sutura afectada.

El cierre precoz de la sutura sagital, Escafocefalia, es la
mds frecuente, representa el 60 % de todas las craneoes-
tenosis.! El crdneo no puede expandirse en sentido trans-
versal, haciéndolo en forma compensatoria en sentido an-
teroposterior, tomando una conformacién dolicocéfala.
Etimolégicamente este término proviene del griego okagn
(skaphe) que significa barca o quilla, denotando la forma
que toma la calota asemejindose al casco de una embar-
cacion.

La relacién que existe entre el ancho y el largo del cra-
neo se denomina Indice Cefilico (IC). Es decir, el co-
ciente entre los didmetros biparietal y occipito-frontal. Su
valor normal es de 0,75 a 0,85; también hay autores que
proponen desde 0,72 a 0,90. Es decir que cuanto menor
sea el IC, el craneo se torna mis escafoide. Valores mds
altos sefialan una configuracién acrocéfala, es decir, un
aplanamiento anteroposterior.'®

En 1890, el Dr. Lannelongue realizé la correccién de la
sinostosis sagital mediante dos craniectomias en tira pa-
ralelas, laterales a la linea media, con una tira de hueso
sobrante sobre el seno sagital. Desde ese momento se han
propuesto numerosas técnicas para la correccién de esta
entidad, que van desde las “menos invasivas” como la sa-
gitectomia endoscépica, hasta las méds complejas como la
reconstruccién total de la béveda craneana.

En cuanto a la cirugia endoscépica, el candidato ideal
deberia ser menor de tres meses. Mediante dos incisiones
pequefias y bajo visién endoscépica se realiza la sagitec-
tomia. Luego el paciente debe usar ortesis craneal (casco)
durante 10 a 12 meses para completar el remodelado.”
En el otro extremo, estarian los defensores de la recons-
truccién total de la béveda craneana,” quienes prefieren
operar a estos pacientes a la edad de 8 a 10 meses median-
te una técnica mds invasiva y usando material implantable
compuesto por micro placas y tornillos. Entre estas dos,
encontramos diversas propuestas quirtrgicas como pue-
den ser las craneotomias osteocldsticas, técnica de Renier,
técnica de Pi o Pi modificada, craniectomias en zigzag,
uso de springs, fragmentacion biparietal, entre otras va-
riantes. 2,3,5-8,12,13,16,19

Luego de esta larga historia, ain es pertinente la pre-
gunta ;Cémo transformar un cuerpo elipsoide en uno es-
feroide? (Fig. 1).

A través de este trabajo se comparte el disefio de una
técnica quirdrgica basada en un modelo geométrico, don-
de se hace una demostracién teérica. Luego, ésta se tras-
lada a una maqueta, modelo 3D, y finalmente se mues-

FIGURA 1:

Cuerpo elipsoide: analogo a un craneo de configuracion dolico-
céfala. Cuerpo esferoide: aproximacion a un craneo de configuracion normal.

A B Cc

FIGURA 2. A- Figura con forma de elipse. B- Recorte sobre linea media (sa-
gitectomia). C- Recortes bilaterales en forma de triangulos isésceles (osteo-
tomias en “V”)

tran los resultados quirtrgicos en pacientes.

MATERIALESYMETODOS

Se muestra paso a paso cémo se puede transformar un
cuerpo elipsoide en uno esferoide. Cada paso estd refe-
renciado en una figura. Primero se mostrard la idea del
modelo geométrico en “el plano”, es decir, en dos dimen-
siones. Posteriormente se traslada a una maqueta elipsoi-
de, para lo cual se us6 una pelota de rugby de material
eldstico. A ésta se le practican recortes y tracciones en de-
terminados sectores, lo que determinard su conformacién
final tendiendo a ser mis esférica.

Modelo Geométrico - 2D

1. A una elipse (Fig. 2 A) se le hace un recorte rectangu-
lar a nivel de la linea media (sagitectomia) (Fig. 2 B) y
dos recortes laterales en forma de tridngulos isésceles
a cada lado (osteotomias en “V”) (Fig. 2 C).

2. En geometria, un tridngulo isésceles es aquel que tie-
ne dos lados de igual longitud. Los lados iguales se
llaman patas y el tercer lado se llama base. Si se man-
tiene la longitud de las patas y se reduce la base, inde-
fectiblemente aumenta su altura (Fig.3 A).

3. Entonces, al reducir la base de ambos tridngulos, es
decir, de las osteotomias en “V”, aumenta su altura
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FIGURA 3: A- En un triangulo isdsceles, si se disminuye el valor de su base,
manteniendo la longitud de sus otros lados, indefectiblemente aumenta la al-
tura. B- Las osteotomias en “V” se han copiado a la derecha para hacer la
demostracion. Se aprecia como éstas se modifican al disminuir la base del
triangulo. En azul se muestran las osteotomias primarias y en verde la confi-
guracion que toman luego de reducir la base, aumentando su altura. En trazo
color rojo se muestran las nuevas longitudes de base y altura.

FIGURA 4: A- Se muestran osteotomias primarias y la localizacion de los
orificios por donde es enhebrada la sutura de traccion. B- Las flechas ro-
jas demarcan el sentido de aproximacion de los vértices basales de las os-
teotomias en “V”. C- En color verde se visualiza la nueva configuracion post
traccion del perimetro y de la sagitectomia.

Expansion Lateral Total = (h + s ) x 2

FIGURA 5: A- En negro se aprecia la circunferencia antes de la intervencién
y en verde luego de la misma, con forma mas redondeada. En azul y en ver-
de las osteotomias pre y post-traccion respectivamente. B- La expansion la-
teral total esta dada por el aumento de la altura de los tridngulos laterales y el
aumento del ancho de la sagitectomia en su sector medio. Dado que esto se
produce a cada lado, debe multiplicarse por dos.

b a3
FIGURA 6: Se utiliza a modo de maqueta una pelota de rugby de tamafio pe-
quefo. Se miden los diametros transverso (62 mm) y longitudinal (88 mm).
Estableciendo un valor de indice Cefélico (IC) de 0,7. Esto simula una confi-
guracion dolicocéfala o escafoide.

FIGURA 7: Sagitectomia

(Fig. 3 B) y se genera una expansion lateral de la elip-
se. Esto se logra acercando entre si los vértices basales
de cada tridngulo mediante una sutura que traccione
(Fig. 4 Ay B).

4. El ensanchamiento lateral de la elipse se acompaifia de
una ligera disminucién del didmetro anteroposterior,
lo que da como resultado un abalonamiento de la figu-
ra (Fig. 4 C).

5. La osteotomia central (sagitectomia) también cambia
de forma, ensanchdndose en su punto medio (Fig. 4
©)

6. Obsérvese el cambio de forma de las osteotomias antes
y después de la traccién. (Fig. 5 A)

7. Existen dos variables que al incrementarse aumen-
tan el didmetro transversal. Por un lado, la altura del
tridngulo (h) y por otro, la expansion lateral o ensan-
chamiento de la sagitectomia (s). Como este fenémeno
ocurre a ambos lados, la Expansién Lateral Total es
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FIGURA 8: Sagitectomia y osteotomias laterales en” V”

A B I (o]

FIGURA 9: A- Se muestran las suturas enhebradas antes de traccionar. B-
Ajuste de sutura derecha. C- Ajuste de ambas suturas. Obsérvese el cambio
de forma respecto de la Fig. 9-A.

| IC=68.5 /84.5 = 0.81 |

FIGURA 10: Se mide el IC “postquirtirgico” dando un valor de 0,81, advirtien_-
do un aumento de 0,11 respecto del “prequirtirgico” (0,7).

igual a: (h+s) x 2. (Fig. 5 B)

Magqueta - 3D

En esta etapa se traslada la teoria a una maqueta, una
pelota de Rugby de material pldstico con elasticidad. Los
pasos fueron los siguientes:

1. Se toman las medidas de los didmetros transversal (bi-
parietal) y antero posterior (occipito-frontal) y se cal-
cula el indice cefélico, el cual arroja un valor de 0,7
(Fig. 6)

2. Se hace la sagitectomia (Fig. 7) y las osteotomias en
“V” bilaterales (Fig. 8)

3. Mediante traccién con sutura a nivel de la base de las
osteotomias en “V” se aproximan los vértices basales.
Se observa el cambio de forma del cuerpo torndndose
mas esferoide (Fig. 9)

4. Se mide el indice cefélico “post quirtrgico” y da un
valor de 0.81, es decir, se verifica un incremento de
11/100 (Fig.10)

5. Se constata el ensanchamiento de la sagitectomia en

A X
a— 18 mm
FIGURA 11: Una vez realizada la traccién se advierte ensanchamiento de la
sagitectomia en su sector central. En los extremos mide 15 mm (A) y el sec-
tor central 18 mm (B)

FIGURA 12: Configuracion final. Vista lateral y superior.

FIGURA 13: Posiciones quirdrgicas. Ver descripcion en el texto.

su punto medio (Fig.11)
6. Por ultimo, se llega a la configuracién final. Obsér-
vese el cambio de forma que se logra como resultado

(Fig. 11).

Modelo in vivo

Se exponen ocho casos documentados de pacientes ope-

rados con esta técnica.

1. La posicién quirtrgica del paciente fue semisentada,
en posicién de “silla de playa”, con las piernas eleva-
das para mejorar el retorno venoso. Se colocé un real-
ce isquio-gluteo fijado a la camilla para evitar el des-
lizamiento del paciente. La cabeza apoya en la region
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FIGURA 14: Técnica quirtirgica paso a paso. Ver descripcion en el texto. Nétese la diferencia antes y después de la cirugia (Ay J).

&gl i -

FIGURA 15: A- Sagitectomia y osteotomias en “V” bilaterales. B- Uno de los lados y
conformacién que toma la sagitectomia, ensanchandose en su punto medio. D y E - En amarillo se aprecia el cambio de conformacion que adopta la calota.

!

FIGURA 16: Paciente operado a los 4 meses de edad. A- 2 meses después de la cir

suboccipital sobre un aro de silicona o apoyo blando
para evitar escaras, logrando la completa exposicién
de la béveda craneal (Fig. 13 A y B). Otra posicién
usada fue decubito prono (Fig.13 C y D). Las incisio-
nes usadas fueron bicoronal; en forma de “S” y biauri-
cular posterior, siendo esta Gltima la mds recomenda-
da (Fig. 14 Ay B).

Se expone la béveda craneal observando la sinostosis
sagital (Fig. 14 C).

a ha sido traccionado. C- Traccion en ambos lad

tese el cambio de

.

0s. NG

1D

ugia. B- 9 meses posterior a la cirugia. C y D- 2 afios posterior a la cirugia.

3. Se realiza la sagitectomia completa desde la sutura co-

ronal hasta la lambdoidea (Fig. 14 D). El ancho de la
misma, debe ser de 2cm aproximadamente, ya que al
avanzar en los pasos subsiguientes éste aumenta lue-
go de la traccién.

Se mide la longitud de la sagitectomia y se marca la
mitad. En este punto se realizan osteotomias en “V”
en ambos parietales, a distancia equidistante entre la
sutura coronal y la lambdoidea. Las bases de estas os-
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teotomias triangulares deberfan medir 3 a 4 cm, y el  inmediato y/o mediato (Tabla 1).
vértice tiene que situarse a nivel de la sutura parieto- 1. Fotografias: prequirirgica y postquirirgico inmedia-

temporal (Fig. 14 Ey F). to. 2 y 9 meses después de la cirugia. Tac 9 meses pos-

5. Se realizan pequefios orificios en la base de los tridn- tquirtrgica.
gulos y con una sutura resistente (seda 1 o méds gruesa) 2. Tac prequirirgica. Fotografias luego de la cirugia 21
se aproximan los vértices. Se observa ensanchamien- dias y 10 meses (vista perfil y superior). Tac 7 meses
to de la sagitectomia en su punto medio y aumento del posterior a la cirugia.
didmetro transversal del crineo. (Fig. 14 G, H, I). Al 3. Fotografias prequirtrgica y postquirdrgica inmediata
finalizar la cirugia se observa el cambio inmediato de y a los 21 dias. Tac 4 meses después de la cirugia. Fo-
la conformacion cefélica (Fig. 14 ]). tografia a los 2 afios.

6. En la figura 15 se pueden observar los cambios suce- 4. Fotografias prequirdrgica y postquirirgica inmediata.
sivos que va tomando la calota y las osteotomias. Se Foto durante la cirugia. Obsérvese la sagitectomia y el
compara la conformacién cefdlica antes y después de la comportamiento de la calota luego de la traccién, ob-
traccién evidenciando una forma mds redondeada de jetivaindose el cambio de forma. Rx. 14 meses después
la béveda craneal (Fig. 15 D y E). También se distin- de la cirugia.
gue el ensanchamiento de la sagitectomia en su sec- 5. Foto de perfil prequirtrgica. Foto: intraoperatoria. Al
tor central. quedar muy ancha la sagitectomia, se decidié colocar

7. Se muestra un paciente a los 2, 9 y 24 meses después bandas 6seas sobre la linea media. Fotografia del pa-
de la cirugia (Fig. 16) Indice cefilico postoperatorio = ciente a los 14 meses de edad.

0.77 6. Fotogratias prequirirgica y postquirdrgica inmediata.

8. En dos pacientes quedé muy ancha la sagitectomia, Fotos durante la cirugia, pre y post traccién. Foto: 21
por lo que se colocé una banda 6sea sobre la linea me- dias después de la cirugia.
dia (Fig. 22 - Pacientes N° 4y 5). En el caso del pa-
ciente N°3 se observé un déficit de re-osificacién no 0.18
esperado para la edad (2 meses). Z:i ] -

9. Todas las osteotomias fueron realizadas con craned- g 012 .51
tomo. g o e

9 o008 ———
g o006 w g

RESULTADOS " ooa

0.02 ae;!tza‘l;.\:l;ce = - 0,02 Meses + 0,18

Se operaron 8 pacientes con diagnéstico de Escafocefalia, 2 2 3 4 5 6 7 1

6 varones y 2 nifias. Las edades fueron entre 2 y 7 meses. Miésis e Edd

En todos se verific6 una mejora del Indice Cefilico (IC)’ FIGURA 17: Correlacion entre el grado de aumento del IC y la edad al momen-

medidos previamente a la cirugia y en el postoperatorio  tq de la cirugia.

FIGURA 1é;frillizos. Nétese la gran sim
bién de la coronal derecha.

ilitud entre los mellizos Ay B. El C se apartd del trabajo por presentar sinostosis, no solo de la sutura sagital, sino tam-
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PACIENTE A

PREQX IC=065

POSTOX IC=072

+ 0.07

PACIENTE B

PREQX IC =067

POSTQX IC=0.79

+ 0.12

[ ‘

FIGURA 19: Se muestran los gemelos A y B, antes y después de la cirugia. Se pueden objetivar TACs pre y postquirtirgicas en cortes axiales y reconstruccio-

nes 3-D.

Pre gx 1" mes

A O
B O

0.77

&

1afio 8 meses

O

0.77 0.79

FIGURA 20: Evolucion comparativa de los indices cefalicos de los gemelos. A- Sin traccion. B- Con traccion.

7. Gemelo A. Fotografias prequirdrgica y postquirirgi-
ca inmediata. Fotografia: intraoperatoria. Tac pre qui-
rirgica. Foto : al mes de la cirugia.

8. Gemelo B. Fotografias prequirtrgica y postquirirgi-
ca inmediata. Foto: osteotomias con traccién. Tac: un
afio y medio después de la cirugia. Foto: al mes de la
cirugia.

El test t de Student para muestras pareadas fue de 9,28,
lo que para 7 grados de libertad da una significancia de la
hipétesis alternativa < 0,01. Esto autoriza a afirmar que
las dos poblaciones, prequirdrgica y postquirdrgica, son
claramente diferentes.

Decir que el tratamiento aplicado remodela el crineo
del paciente, medido segun la variable del IC, tiene una
probabilidad mayor a 99% de ser correcta. Esto en térmi-
nos de datos biolégicos, es certeza.

Se estudié la correlacién entre el grado de aumento del

IC y la edad al momento de la cirugia (Fig. 17). Se obser-
va una fuerte correlacién (R=0,76) con un ajuste a la rec-
ta con coeficiente negativo (b= -0,02) lo que indica que el
resultado es mejor a menor edad.

Esta correlacién muestra la importancia de la oportuni-
dad quirurgica a temprana edad, ya que, por razones de
elasticidad el IC aumenta mds en lactantes mds pequefios.
En el test estadistico se puede ver una covarianza: el cam-
bio del IC es diferente segin la edad al momento de la ci-
rugia. Es decir, un anélisis de Student mostraria una ma-
yor diferencia entre la media de ambas poblaciones, si se
tuvieran los casos suficientes separados por segmentos de
la misma edad.

DISCUSION

Habiendo expuesto esta técnica quirdrgica surge un cues-
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1 mes post cirugia

<

- 4

FIGURA 22: Se muestran fotografias e imagenes radiolégicas de los 8 pacientes tratados. Las edades al momento de la cirugia se corresponden con las de la
tabla 1. 1) Fotografias: prequirdrgicay postquirdrgico inmediato. 2 y 9 meses después de la cirugia. TAC 9 meses postquirtrgica. 2) TAC prequirdrgica. Foto-
grafias luego de la cirugia 21 dias y 10 meses (vista perfil y superior). TAC 7 meses posterior a la cirugia. 3) Fotografias prequirargica y postquirdrgica inme-
diata y a los 21 dias. TAC 4 meses después de la cirugia. Fotografia a los 2 afios. 4) Fotografias prequirtirgica y postquirdrgica inmediatas. Foto durante la ci-
rugia. Obsérvese la sagitectomia y el comportamiento de la calota luego de la traccion, objetivandose el cambio de forma. Rx 14 meses después de la cirugia.
5) Foto de perfil prequirdrgica. Fotos durante la cirugia. Al quedar muy ancha la sagitectomia, se decidi6 colocar bandas 6seas sobre la linea media. Fotografia
del paciente a los 14 meses de edad. 6) Fotografias prequirdrgica y postquirirgica inmediatas. Fotos durante la cirugia, pre y post traccion. Fotografia 21 dias
después de la cirugia. 7) Gemelo A. Fotografias prequirirgica y postquirtirgica inmediatas. Fotografia intraoperatoria que muestra osteotomias sin traccion.
TAC previa a la cirugia. Foto de perfil al mes de la cirugia. 8) Gemelo B. Fotografias prequirdrgica y postquirdrgica inmediatas. Foto que muestra osteotomias
con traccion. TAC un afio y medio después de la cirugia que muestra huellas quirdrgicas. Foto de perfil al mes de la cirugia.

tionamiento. Si no se hiciera la sutura con traccién, la ex- hace casi idénticos en cuanto a conformacién craneana,
pansién cerebral por si misma ¢Produciria la fuerza nece-  espesor éseo y demds caracteristicas fenotipicas. Se tra-
saria para remodelar el crineo? t6 de un embarazo gemelar, bicorial tri amnidtico. Uno

El nacimiento de trillizos con la misma patologia per-  de ellos tuvo hemorragia intracraneal debido a su prema-
mitié hacer la comparacién, ya que esta particularidad los  turez y también sinostosis de la sutura coronal derecha,
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por lo que fue apartado del trabajo (Fig. 18). Quedaron
dos gemelos denominados A y B. El primero se operé con
la técnica consistente en sagitectomia y craniectomias en
“V”, sin traccién con sutura. Al gemelo B se le hizo trac-
cién.

Comparamos los indices cefilicos de ambos. Al afio y
ocho meses de la cirugfa, el indice cefilico del gemelo A
fue 0.72 y del B 0.79 (Fig. 19).

El gemelo A tenia un indice cefélico prequirdrgico de
0.65 y el B de 0.67. Es decir que el gemelo A aumenté
0,07 y el B 0,12. Por lo tanto se pudo determinar que la
técnica con traccién mediante sutura tuvo mejor resulta-
do.

Si observamos la evolucién cronoldgica de los indices
cefilicos de ambos gemelos podemos observar lo siguien-
te:

El gemelo B muestra mejoras de su IC con el paso del
tiempo: 0.77 al mes y 0.79 al afio y 8 meses de la cirugia.
El gemelo A muestra un comportamiento inverso: al pri-
mer mes tiene un IC de 0.75, al octavo mes de 0.73 y al
afio y 8 meses 0.72 (Fig. 20), siendo éste un valor de IC
aceptable.

Esta comparacién entre gemelos permitié dar respuesta
ala pregunta planteada en la discusién: la expansién cere-
bral, por si misma, genera la fuerza para remodelar el crd-
neo, logrando un mejor resultado cuando se le suma trac-
cién. En la Figura 21 se pueden ver los gemelos un mes
después de la cirugia.

En la Figura 22 se muestran los ocho pacientes opera-

dos.

Ventajas

1. Inmediata correccién del indice cefilico

2. Completa exposicién del seno sagital — Buen control
de la hemostasia

3. No necesita material implantable (microplacas, dis-
tractores, etc)

TABLA 1. RESULTADOS.

Paciente Pre-gx Post-gx Diferencia Edad Sexo

1 0,66 0,77 0,11 4 M

2 0,71 0,77 0,06 7 M

3 0,65 0,81 0,16 2 F

4 0,66 0,80 0,14 3 F

5 0,67 0,78 0,11 3 M

6 0,66 0,76 0,10 6 M

7 0,65 0,72 0,07 5 M

8 0,67 0,79 0,12 5 M
Media= 0,666 (Pre-qx), 0,773 (Post-gx). DS= 0,021 (Pre-qx), 0,029 (Post-qx).

4. No necesita terapia con ortesis (Casco)

5. Tiempo quirdrgico corto (promedio 110 min)
6. Buen resultado estético

7. Baja morbimortalidad

8. Puede aplicarse a casos sindrémicos
Deswventajas

1. Incisién grande

2. Riesgo (bajo) de persistir defectos 6seos.

3. No apta en pacientes mayores, con crdneo rigido y me-
nos maleable, en los cuales la fragmentacién deberia
ser la indicacién.

CONCLUSIONES

La Sagitectomia combinada con osteotomias en “V” y
traccién con sutura es una variante técnica, no publicada
anteriormente, para la correccién de la sinostosis sagital.
Es una técnica sencilla, rdpida y econdmica, no requie-
re material protésico, ni es necesario fragmentar toda la
calota.
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COMENTARIO

La sinostosis de la sutura sagital, escafocefalia, es la mds frecuente de las craneostenosis y representa el 60 % del
total. El cierre parcial o total de esta sutura, efectivamente determina que el crdneo no pueda expandirse en senti-
do transversal, haciéndolo en forma compensatoria en sentido anteroposterior, tomando una conformacién dolico-
céfala.

Los autores presentan aqui una nueva y original técnica de remodelacién craneana en nifios pequefios afectados de
escafocefalia. La descripcién de la técnica es muy prolija y avalada con ejemplos précticos y razonables.

Con esta técnica logran una rdpida normalizacién del indice cefilico, pero no se tienen en cuenta las modificacio-
nes que en forma aguda pueda sufrir el parénquima. Hay que tener en cuenta que en las descompresivas cldsicas, con
sus multiples variantes descriptas en la literatura, convencionales o endoscépicas, la expansion cerebral se realiza
lentamente, y es el mismo cerebro el que determina el grado de expansién.

Ya en los afios '80, a partir de los estudios del grupo francés de Dominique Renier y Cristian Sainte —Rose, se de-
mostré que el 14 % de las escafocefalias presentan hipertensién endocraneana crénica que se normaliza con la des-
compresiva craneana.!

Si bien no hay demostracion estadistica de la asociacién entre la hipertensién endocraneana crénica y los trastor-
nos cognitivos en edad escolar, si se ha demostrado dltimamente que en los nifios con escafocefalia hay dreas anaté-
micas del cerebro relacionadas con las funciones del lenguaje y del habla, diferentes a los nifios del grupo control.?
Por otro lado todos hemos visto nifios con craneoestenosis no operados que consultan por cefaleas crénicas, trastor-
nos del aprendizaje, y hasta con crisis epilépticas.

Hay que tener en cuenta los distintos tipos de escafocefalia. No es lo mismo tratar un caso que presenta el cierre
de toda la sutura sagital, que el que presenta solo el cierre del tercio anterior de la sutura (leptocefalia), o del tercio
anterior y medio con abombamiento occipital (basocefalia), o del tercio medio (clinocefalia), o del tercio medio y
posterior con abombamiento frontal (esfenocefalia)’. Cada una de estas situaciones requiere una descompresiva di-
ferente para compensar la distorsién. Es decir que hay que aumentar el volumen craneano en la regién afectada reo-
rientando los vectores de crecimiento anormal y restaurando la dindmica del LCR.

Hay varias publicaciones que demuestran la alteracién de la circulacién del LCR en la escafocefalia.*> Con fre-
cuencia vemos en los estudios prequirdrgicos acumulaciones patolégicas de LCR como dilatacién de la cisterna in-
terhemisférica, dilataciones ventriculares, etc. Pareceria que la descompresiva quirdrgica del seno sagital mejora la
dindmica del LCR reduciendo las colecciones pericerebrales.

Hay que tener en cuenta que el objetivo de la cirugia de la escafocefalia es doble: prevenir dafio cerebral y corregir
la deformidad estética.

Con la original técnica que describe el Dr. Morsucci y colaboradores, se cumple perfectamente el objetivo cos-
metoldgico pero no aclara cémo prevenir el posible dafio cerebral. A la técnica que proponen los autores de este ar-
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ticulo deberian implementar alguna forma de monitorear la presién endocraneana, dado que esta remodelacién en
pacientes tan pequefios, puede producir o soslayar una hipertensién endocraneana subyacente. Sabemos que ni el
fondo de ojo ni la presencia de impresiones digitiformes en la radiografia simple, son indices para evaluar hiperten-
sién endocraneana en lactantes.

Por ultimo, para evitar someter a radiaciones a los pacientes en el posoperatorio en vez de utilizar TAC el indice
cefilico puede evaluarse con mediciones de la cabeza y fotografias sucesivas.

Dra. Graciela Zuccaro
Ex Jefa Neurocirugia Hospital de Pediatria Juan P. Garraham, CABA.
Personalidad destacada por la Sociedad Argentina de Neurocirugia Pedidtrica.

Ex Presidenta ISPN
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RESUMEN

Los Schwannomas son tumores benignos, siendo los no asociados a nervios craneales extremadamente raros. Se describe el caso
clinico de una paciente femenina de 4 afios de edad que presenté convulsiones. En neuroimagenes se observé una lesién subcortical
parieto-occipital izquierda, la cual fue abordada quirGrgicamente logrando una exéresis completa. El diagndstico histopatologico fue

Schwanoma. Luego de 3 afios de seguimiento no se observo recidiva de la enfermedad.
Los schwannomas intracerebrales, no asociados a nervios craneales, son tumores de localizacion atipica. No presentan signos
patognomonicos en los estudios por imagenes que orienten a su sospecha. La reseccién total de estos tumores es curativa.

Palabras Clave: Schwannoma intraparenquimatoso, tumor pediatrico, convulsién, pediatria

ABSTRACT

Schwannomas are bening tumors, those not associated with cranial nerves are extremely rare. The clinical case of a 4-year-old female
patient with a seizure is described. Neuroimaging shows a left parieto-occipital subcortical lesion, which was surgically approached,
achieving a complete excision. The histopathological diagnosis was Schwannoma. After 3 years of follow-up, no recurrence of the

disease was observed.

Intracerebral schwannomas, not associated with cranial nerves, are tumors of atypical location and without pathognomonic signs on
imaging studies that guide their suspicion, which makes their preoperative diagnostic consideration unlikely. Total resection of these
tumors is curative, which establishes the importance of keeping this pathology in mind among differential diagnoses.

Key words: Intraparenchymal schwannoma, pediatric Tumor, Seizure, Pediatrics

INTRODUCCION

Los Schwannomas son tumores benignos que se originan
de las células de Schwann de la vaina perineural. Presen-
tan una baja incidencia y representan el 8% de los tumo-
res primarios del SNC. Los Schwannomas intracraneales
0 ectépicos son extremadamente raros y representan me-
nos del 1%. Desde su primera descripcién en 1966 hasta
la actualidad solo se han reportado en la bibliografia alre-
dedor de 70 casos.!

Presentamos una paciente pedidtrica con un Schwanno-
ma intraparenquimatoso resuelto quirdrgicamente.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 4 afios de edad sin antecedentes pa-
tolégicos que ingresé a nuestra institucién por presentar
una convulsién ténico-clénica focal secundariamente ge-
neralizada.

Al examen fisico se encontraba vigil, reactiva, sin signos
de foco. Presentaba una macula hipercrémica tipo “café
con leche” en fosa iliaca izquierda, de 1 x 2 cm aproxi-
madamente. Resto del examen fisico sin particularidades.

Los autores declaran no tener conflictos de intereses.

Gonzalo Colombo

colombogonzalo27@gmail.com

Recibido: Noviembre de 2021. Aceptado: Noviembre de 2021.

La tomografia computada (T'C) de encéfalo sin contra-
te revel6 una lesién isodensa respecto al parénquima ce-
rebral, subcortical parieto-occipital izquierda, asociada
a edema perilesional. La resonancia magnética nuclear
(RMN) de encéfalo, con y sin contraste, evidencié una
lesién sélida, parieto-occipital izquierda isointensa con la
sustancia gris en T1 y de intensidad heterogénea en T2
con un gran edema asociado que, tras la administracién
de contraste, presenta un marcado realce homogéneo, sin
restriccién en la difusién (Figura 1).

Para la cirugia se realizé una craneotomia centrada en el
Eurion, se localizé el surco intraparietal y se progresé en
profundidad a través de un abordaje transurcal, hasta vi-
sualizar una tumoracién grisicea, duro-eldstica, con un
limite bien definido que permitié una reseccién macros-
cépicamente total de la lesién, con indemnidad de estruc-
turas vasculares, viscerales y nerviosas.

El informe histopatolégico fue compatible con Schwan-
noma (Figura 2).

Los analisis genéticos para sindromes asociados a
Schwannoma y otros tumores del SNC fueron nega-
tivos. Este estudio incluyé la determinacién de un pa-
nel de 10 genes asociados a Schwannoma (SMARCB1,
LZTR1, NF2, NF1, PRKAR1A, SMARCE1, SUFU,
SWNTS1, SWNTS2 y SPRED1) no habiendo encon-
trado deleciones ni duplicaciones.

Tras 3 afios de seguimiento, la paciente se encuentra sin
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Figura 1: RMN. Lesion sélida parietooccipital izquierda isointensa en T1 y heterointensa con gran edema perilesional en T2. Marcado refuerzo post contraste,
sin difusion.

‘q\ ! L
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Figura 2: Cortes histoldgicos de la pieza. Se observan células bipola
tipo A) con otras de baja (Antoni Tipo B).

Wi

déficit neurolégico, libre de crisis y sin requerimiento de
medicacién antiepiléptica. El estudio control actual de
RMN no evidencia residuo tumoral (Figura 3).

DISCUSION

Los schwannomas no asociados a nervios craneales
son tumores infrecuentes que suelen presentarse en la
edad pedidtrica o en adultos jévenes, sin predominio de
sexo.b>*8 El 70% de estos tumores tienen una localiza-
cién supratentorial a nivel cortico-subcortical o periven-
tricular.? Desde el punto de vista clinico, la presentacién

s T SRR

res ausadas con bajo indice de mitosis. Alternan areas de gran densidad neuronal (Antoni

mis frecuente son las convulsiones y, en segundo térmi-
no, la cefalea.?

El origen permanece incierto habiendo en la bibliogra-
fia diversas teorias que pueden ser agrupadas en dos co-
rrientes: asociadas y no asociadas al desarrollo.'*>713 En
relacion a la primera, Feing et al. en el afio 1971 propo-
ne el origen metapldsico a partir de células piales mesen-
quimdticas con capacidad pluripotencial.”'** Gambarelli
et al. en 1982 sugiere el crecimiento a partir de focos de
secuestro de células de la cresta neural durante la embrio-
génesis.>® Por otro lado, la corriente no asociada al desa-
rrollo, postulada por Ross 1986 sugiere el origen del tu-

SCHWANNOMA INTRAPARENQUIMATOSO EN PEDIATRIA

57

Gonzalo Colombo, Luciano Grisotto, Eugenia Altamirano, Veronica Diaz, Marcelo Osvaldo D’Agustini



SUPLEMENTO PEDRIATRIA | S56 - S59 | 2021

REPORTE DE CASO

Figura 3: Control posoperatorio: exéresis completa.

mor a partir del plexo perivascular presente en las arterias
cerebrales perforantes.’'

Actualmente es posible conocer el linaje de las células de
Schwann lo que permitird a futuro conocer el origen de
estos tumores.’®

En los estudios por imdgenes no existen signos patogno-
monicos.>? En TC sin contraste se presentan como lesio-
nes heterogéneas, hipodensas, isodensas o hiperdensas en
relacién al parénquima cerebral. Tras la administracion
de contraste, se observa un realce homogéneo o heterogé-
neo.>*5 En los estudios por RMN se presentan como un
tumor heterogéneo hipointenso en T1 e hiperintenso en
T2, que capta contraste tras su administracién.*'>* Los
hallazgos que se asocian con mayor frecuencia son la de-
generacién quistica, el edema perilesional y las calcifica-
ciones 24781213

Debido a su baja incidencia, su extrafia localizacién y
la ausencia de signos radiolégicos patognoménicos, los
schwannomas no asociados a nervios craneales no suelen
ser considerados dentro de los diagnésticos diferenciales
primarios ante una lesién intraparenquimatosa con dichas
caracteristicas, confundiéndose ficilmente con menin-
giomas y gliomas en primer término.>"’

El diagndstico definitivo se realiza por anatomia pato-
légica. Microsc6picamente se identifican células bipolares
ahusadas, con un bajo indice de mitosis. Presentan dreas

de alta densidad celular (Antoni tipo A) alternadas con
dreas de poca densidad (Antoni tipo B). En las zonas An-
toni A es posible hallar células en empalizada con abun-
dante citoplasma (cuerpos de Verocay).”*'*'3 En base a las
técnicas inmunohistoquimicas, los Schwannomas son po-
sitivos para la proteina S-100 y la vimentina.””* Menos
del 5% de los casos son positivos para proteina acida glio-
fibrilar (GFAP). En contraposicién, son negativos a la si-
naptofisina, al antigeno de membrana epitelial (EMA), y
a la proteina HMB-45.117

El tratamiento de eleccién para estos tumores es la re-
seccién microquirdrgica, la cual es curativa y presenta un
prondstico excelente."*”*!% Luo et al. presenta una serie
de 18 casos tratados tnicamente de forma quirdrgica, sin
reportar en ninguno recidiva ni malignizacién.!

CONCLUSION

Los schwannomas intracerebrales, no asociados a nervios
craneales, son tumores benignos extremadamente raros.
Su localizacién atipica, y la falta de signos patognoméni-
cos en los estudios por imdgenes, hacen poco probable su
consideracién diagndstica preoperatoria. La reseccién to-
tal de estas lesiones es curativa, no habiéndose reportado
recidivas de estos tumores.
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COMENTARIO
El Schwannoma es un tumor benigno de la vaina del nervio periférico, constituido exclusivamente por células de
Schwann.! Histolégicamente se caracteriza por un doble patrén morfolégico que consta en las denominadas dreas An-
toni A y dreas Antoni B. Las dreas Antoni A representan el componente celular de la lesién constituido por células fu-
siformes cuyos nicleos se disponen en empalizada o filas paralelas separadas por los respectivos procesos celulares ali-
neados, originando los caracteristicos cuerpos de Verocay, tal como lo muestra la Figura 2A del presente trabajo. Por
su parte, las dreas Antoni B poseen menor densidad celular y predomina un estroma laxo, mixoide, con presencia de
vasos sanguineos prominentes. El estudio Inmunohistoquimico complementa los hallazgos histolégicos y evidencia
expresioén difusa con proteina S100 en citoplasma y nicleos, con un patrén mds reforzado en las dreas Antoni A, como
lo demuestra la figura 2C. Asimismo la expresion negativa con EMA ayuda a descartar otros diagnésticos diferencia-
les para la topografia como el meningioma.

De lo anteriormente expresado se desprende que el algoritmo histopatolégico efectuado en la pieza quirtrgica es co-
rrecto y los hallazgos caracteristicos mencionados permiten arribar al diagnéstico efectivo de Schwannoma.

Dra. Sandra Colli
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Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez, CABA
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COMENTARIO
Los autores presentan un caso de un tumor de localizacién extremadamente infrecuente a nivel supratentorial. El arti-
culo, ademds de la correcta resolucién del caso, nos remarca la importancia de emplearnos a fondo en la exéresis com-
pleta de las lesiones tumorales ya que, como se sefiala en el texto, se puede lograr la curacién del paciente. Y también
nos dejan la llamada de atencién para incorporar a los Schwanomas entre los diagnésticos posibles aunque excepciona-
les al planificar nuestra cirugia.
Dr. Victor Mufioz
Hospital de la Santisima Trinidad. Cérdoba
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